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1.GIRIS VE AMAC

Kraniyosinostoz, kafatasindaki siitlirlerden bir ya da birden fazlasinin
fizyolojik normal gelisim zamanindan daha erken kapanmasidir. Bunun sonucunda
kafatasinda olusan asimetri ve beyin ilizerinde meydana gelen baski sonucunda

kafatasi sekil bozuklugu ve intrakraniyal basing artis1 meydana gelmektedir (1).

Bu ¢alisgmasmin konusu olan non-sendromik kraniyosinostoz (NSK) ise
vicutta ek bir morfolojik ya da fiziksel bulgu olmadan sadece kafatasindaki siitiir

ya da sitlrlerin erken kapanmasi ile olusan kafatasi sekil bozuklugudur (2).

Intrakraniyal hipertansiyon, hastalarm beyin gelisimi iizerinde olumsuz etki
yaratarak serebral fonksiyon bozukluklarma ya da gorme problemlerine neden
olabilmektedir (1). Ayrica ¢ocuklarin ndrokognitif ve sosyal gelisimine de olumsuz

etkileri mevcuttur.

Bunu 6nlemek admna glnimizde optimal olarak ilk yasta hastalara cerrahi
tedavi uygulanarak beyin gelisimini devam ettirmek amaglanmaktadir (2). Rijid
kemik yap1 yeniden sekillendirilerek beyin iizerindeki basing kaldirilir ve beyin

gelisimine imkan saglanir.

Daha Onceden yapilan ¢aliymalarda tedavi gédrmemis hastalarin zeka ve
davranis gelisimlerinin olumsuz olarak etkilendigi kanitlanmis bir gergektir (3,4).
Fakat optimal olarak erken tedavi saglanan hastalarda gelisim siirecinin nasil
isledigi hala bazi alanlarda bilinmezligini korumaktadir. Zeka gelisimi agisindan

yapilan bir¢ok ¢alisma bu konuda yeterli denilebilecek diizeyde bilgiyi getirmistir
1



(4-10). Fakat norokognitif, davranigsal ve sosyal gelisim konulari i¢in ayni durum

s6z konusu degildir.

Bu konuda daha oOnceki caligmalara baktigimizda az sayida calisma
gormekle beraber bu calismalarda da bazi eksiklikler kendini gdstermektedir.
Ozellikle davranis ve sosyal gelisim problemlerinin bir parcasi kabul edilen ve
etkisinin ¢ok giiclii olarak goriildiigii sosyodemografik faktorler ¢ogu ¢alismaya
dahil edilmemistir. Yine ¢alismalarda normal ¢ocuk popiilasyonu da eklenerek bir

kontrol grubu yaratilmamasi ilk basta fark edilen eksikliklerdendir (5).

Bu c¢alismada, optimal olarak tedavi edilmis NSK hastalarinda,
sosyodemografik olarak tam karsilik gosterdigi normal populasyon kontrol grubu
olusturularak kiyaslandigi, ndrokognitif ve sosyal gelisim incelenmesi
amaclanmistir. Bu sayede hastalara her ne kadar optimal cerrahi tedaviler yapilsa
da, ileri zamanda karsilasilabilecek olast norokognitif ve sosyal gelisim
problemlerine karsi ailelerin bilgilendirilmesi, cerrahi tedavi sonrasi izlem devam
ettirilerek gelisim siirecinin yakindan takip edilmesi ve gerekirse gelisim siirecini
destekleyici ek onlemler planlanarak bu olumsuz siirecin dniine gecilebilmesi

hedeflenmistir.



2.GENEL BIiLGIiLER

2.1 Kraniyosinostoz tarihgesi ve patogenezi

Kafatasindaki siitiirlerin normal gelisim siirecinden erken kapanmasi olan
kraniyosinostoz, konjenital bir anomali olup antik ¢agdan itibaren bilinmektedir.
Insanlar arasi etkilesimde kafa ve yiiz ¢ok 6nemli yerlere sahip oldugu i¢in burada
meydana gelen bir sekil bozuklugu dikkat c¢ekici olmus ve c¢aglar boyunca

arastirilmstir.

IIk olarak Hipokrat zamanmda klinik bulgular1 gosterilmistir. On Head
Wounds adli eserinde kafatasinin ve kraniyal siitiirlerin morfolojisini tanimlamus,
varyasyonlar1 gostermistir. Antik Yunan’da Herodot (Yunan tarih¢i) anlatilarinda,
Platea savasinda (M.O. 479) herhangi bir siitiirii olmayan ve tek kemik seklinde
kafatas1 olan bir insan kafatasi belirtmistir. Sonrasinda Galen oksisefali terimini
ortaya atmustir. 16. yiizyila gelindiginde Andreas Vesalius, De humani corporis
fabrica adl eserinde kraniyosinostoz hastalar1 arasindaki farkliliklardan bahsetmis
fakat cizimlerine bakildiginda ¢ok dogru olmayan sonuclara vardigi goriilmiistiir
(11). IIk olarak 18. yiizyilda Sommering siitiirleri tanimlamis ve erken kapandigimi
gostermistir (12). Ik detayl tanimlama ve kraniyosinostoz terimi patolog Rudolf
Virchow tarafindan kullanilmistir. Virchow kraniyal biiyiimenin siitiire dik olarak
oldugunu ve siitiir kapandiginda bu yonde bitylimenin durdugunu séylemistir (13).
Sonradan siitiir hattina paralel olarak kompanse bir buyime gerceklestigini, bu

sekilde kraniyal sekil bozuklugu olustugunu soyleyen ise Delashaw’dir (14).



Sonrasinda ilk kraniyosinostoz ameliyat1 1890°da yapilmis ve erken 1900’lerde
kraniyosinostozlarin ¢esitli sendromlarin parcasi olabilecegi ortaya atilmistir. Apert
ve Crouzon sirastyla 1906 ve 1912’de sendromik kraniyosinostoz tiplerini kendi
adlariyla tanimlamiglardir. 1921°de ilk siitiir rezeksiyonu yapilmis ve sonrasinda

giinlimiize kadar kraniyal sekillendirme ameliyatlar1 gelistirilmistir (15).

Kraniyosinostoz patogenezinde farkli teoriler ortaya atilmistir. Hala kesin
olarak tam nedeni agiklanamamakla birlikte ilk teori Virchow’un olup, sutlrlerin
kapanmasmin primer neden oldugu yoniindedir. Ikinci teoriye gore kafatabaninda
patoloji mevcuttur. Buna sekonder kafatasi da etkilenerek deformiteye yol
acmaktadir. Bu teoriyi Moss hayvan deneyleriyle gostermeye ¢alismstir. Ugiincii
olarak ise Park ve Powers sorunun mezenkimal blastemadan kaynaklandigini ve

bunun sonucunda kraniyal ¢at1 ve kafatabaninin etkilendigini sdylemektedir (1).

Diger bir taraftan anormal beyin gelisimi ve buna bagli olarak dural
distansiyonun yoklugu, simdiye kadar gosterilmis nedenler arasinda en degerlisi
olarak kabul edilmektedir. Dura, kafatas1 biiyiimesinde ¢ok Onemli bir
diizenleyicidir. Duranin kraniyum ile iletisim halinde olmasi hem hiicrelerarasi
sinyallerle hem de mekanik sinyallerle gerceklesmektedir (3). Sadece kemiklere
odaklanmamak ve diger parametrelere de odaklanilmasi gerektigi vurgulanmistir
(16). Bu teoriyi destekleyen bir ¢caligmada ise sagittal siitiiri olmayan 3 vakada

kafatasi sekil bozuklugu saptanmamistir (17).



2.2 Kafatas1 embriyolojisi ve gelisimi

Kafatast gelisimi noral krest hiicrelerinin noral tiipten embriyonun bas
tarafina go¢ etmesi siireciyle baglar. Hala tam olarak net bir sekilde ortaya
konamasa da hem paraaksiyal mezodermin, hem de néral krestin birbirleriyle olan

etkilesimi sonucu mezenkimal orijinli oldugu sdylenebilir (18).

Insan kafatasi 2 bdliimde olusur. Bunlardan ilki yiiziin iskelet sistemini
olusturan visserokraniyumdur. Yiiksek oranda noral krest tarafindan olusturulur.
Digeri ise beyin etrafin1 6rten nérokraniyumdur. Norokraniyum da kendi i¢inde
kikirdaks1 nérokraniyum (kondrokraniyum) ve membrandz norokraniyum olarak
boliimlere ayrilir. Kondrokraniyum enkondral kemiklesme yoluyla ossifiye olur.
Bu béliimden oksipital kemigin kaide kismi, for. magnum, sfenoid kemik, etmoid
kemik, temporal kemik olusur ve daha ¢ok kaideyi meydana getirirler. Membran6z
nérokraniyum ise kafatasinin kubbesini olusturur ve intramembrandz kemiklesme
yoluyla ossifiye olur. Burdan ise birer ¢ift frontal, skuamdz temporal ve parietal,

tek oksipital ossifikasyon merkezleri olusur (16).

Fertilizasyondan 16-17 hafta sonra fibroz bag dokusu olarak olusum
gosteren siitiir yapilar1 ortaya c¢ikar. Bu yapi igerisinde fibroz matriks vardir ve
icindeki hiicreler farklilasmadan ¢ogalirlar, fibroz matriksin de yardimiyla siitiir
acikligin1 saglarlar. Komsu kemikler birbirlerine yaklastiklarinda fibroz matriks
olusturularak birlesme engellenir. Siitiir icerisindeki hiicrelerin differansiye
olmadan ¢ogalmalar1 ve agiklig1 korumalar1 kafatasi seklinin belirlenmesinde ¢ok

onemlidir. Bu sayede uygun biiylime saglanir (19). Siitlir yapisindaki erken



kapanmanin nedeni hala tam olarak belirlenememistir. Bir ya da birden fazla
stitiirtin erken kapanmasi tiim orantili bliyiime parametrelerini bozar. Bunun
sonucunda ise orantisiz olarak biiyliyen bir kafatasi karsimiza ¢ikar. Siitiir yapilar1
sayesinde dogum esnasinda kemiklerin birbirleri (zerinde kayarak esneklik

kazanmasi saglanir ve ayn1 zamanda darbelere kars1 da koruyucu yarar saglar.

6 major siitiir yapis1 mevcuttur. Bunlar 6nden arkaya dogru; metopik suttr
(frontal kemikler arasinda), koronal siitiirler (frontal ve parietal kemikler arasinda
birer tane), sagittal siitiir (parietal kemikler arasinda), lambdoid siitiirlerdir (parietal
kemikler ve oksipital kemik arasinda birer tane). Metopik sitir ilk kapanan
sitlrdiir ve dogumdan sonra ortalama 9 aya kadar kapanir. Diger siitiirlerin
kapanmasi ise ortalama 3. dekada kadar slrer. 2’den fazla kemigin biraraya geldigi
yerlerde ise siitiirler genisleyerek fontanel adin1 alir. 6 adet fontanel mevcuttur.
Bunlar 6n, arka, birer cift anterolateral (sfenoid) ve posterolateral (mastoid)
fontanellerdir. On fontanelin kapanmasi 2 yas1 bulabilirken, diger fontaneller ilk 3
ay icerisinde kapanir. Dogumda kafatast boyutu, eriskine oranla %60

civarindayken, 1 yas civarinda %90’a, 6 yas civarinda ise %95 seviyesine ulagir (1).

2.3 Kraniyosinostoz tipleri ve etiyolojisi

Kraniyosinostoz 2500 canli dogumda 1 oraninda goriilmektedir (16).
Kraniyosinostozlar baslica primer ve sekonder olmak tzere iki gruba ayrilir. Eger
primer ossifikasyon defekti nedeni ile olugsuyorsa primer kraniyosinostoz olarak

adlandirilir. Sekonder olarak depo hastaliklari, metabolik ve hematolojik nedenler,



bir takim ilaglar ve norolojik nedenler sayilabilir. Norolojik nedenler arasinda
mikrosefali ve santla tedavi edilmis hidrosefali sayilabilir. Diger bir siniflama
¢esidinde ise sendromik ve non-sendromik (izole sinostoz) olarak iki bdlimde
incelenir. Ote yandan basit kraniyosinostoz tek siitiir kapanmasini, kompleks
kraniyosinostoz ise multipl siitiir kapanmasini ifade etmektedir. En sik goriilen non-
sendromik kraniyosinostozdur (%75). NSK igerisinde de siklik sirasmna gore
sagittal sltir sinostozu (%45-58), metopik sinostoz (%25), unikoronal sinostoz
(%15), bikoronal sinostoz (%7,5) ve lambdoid sinostoz (%3) gorilir. NSK
cogunlukla sporadiktir; %2-10 oraninda aile Oykiisii pozitiftir. Sendromik
kraniyosinostozlar ise geri kalan %25°lik kismi olusturmaktadir. Sendromik
kraniyosinostozlar NSK’dan farkli olarak ekstra anomaliler ile birliktedir.
Kromozomal defekt ya da monogenik mutasyonlar sendromik kraniyosinostozlarin
%75-80’inde mevcuttur (16,20). Ornek olarak Crouzon sendromu, Apert sendromu,
Pfeiffer sendromu ve Saethre-Chotzen sendromu verilebilir. Bu sendromlarda

kraniyosinostoza ek olarak fasial ve ekstremite anomalileri mevcuttur (1).

Sagittal kraniyosinostoz, sagittal siitiiriin kapanmasiyla olusur ve sagittal
stitiire dik olarak genisleme olmadigi i¢in kompanse olarak on-arka cap artar.
Yanlardan basik bu sekile dolikosefali denir. Sagittal siitiir tizerinde bir kabariklik
olusur ve bu sekile de skafosefali denir. Metopik kraniyosinostozda ise metopik
stitiir erken kapanir ve olusan kafatasi sekline trigonosefali denir. Tek tarafli
koronal siitiir veya lambdoid siitiir kapanmasmin yaratmis oldugu kafatas: sekline
plagiosefali denir. Anterior plagiosefalide koronal sitir, posterior plagiosefalide

ise lambdoid siitiir kapanmustir. Anterior plagiosefalide ipsilateral frontal bolgede



diizlesme ve orbita yliksekliginde artig, kontrlateral frontal bolgede belirginlesme
ve orbita yiiksekliginde azalis mevcuttur (21). Lambdoid sinostozda ise sinostotik
tarafta oksipitoparietal bolgede diizlesme ve mastoid belirginlesme, kontrlateral
olarak parietal belirginlesme mevcuttur. Pozisyonel plagiosefali ile karistirmamak
gerekir (22). Son olarak bikoronal kraniyosinostozlarda goriilen kafatasi sekil
bozukluguna ise brakisefali denir. Brakisefalinin NSK’lar igerisinde goriilme
thtimali daha diisiiktiir. Genellikle sendromik kraniyosinostozlarda mevcut olan

sekil bozuklugudur. Bu sayilan kafatasi1 bozukluklar1 Sekil 1°de gosterilmistir.
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Sekil 1. Kafatas: sekil deformiteleri (3)



Genetik gegis kromozomal aberasyon ya da monogenik gegis seklinde
olabilir. Ek olarak vakalarin yaklasik yarisinda ise de novo mutasyonlar da
saptanabilmektedir. Simdiye kadar toplamda bulunan 79 genin mutasyonunun
kraniyosinostoz ile iligkili oldugu bildirilmistir (23). Major olarak kalitimin
otozomal dominant gegisli oldugu sdylenebilir. Genetik olarak kafatasi olusumunda
major rol oynadigi kabul edilen ve bozukluk meydana geldiginde kraniyosinostoz
ile sonuglanabilen genlerden sik goriilenler su sekilde siralanabilir. En sik olarak
karsimiza ¢ikan ve insan kemik gelisiminde ¢ok Onemli rol oynayan FGFR
(fibroblast growth factor receptor) genleridir. 8. Kromozom p11.23 lokalizasyonlu
FGFR-1, 10. kromozom (26.13 lokalizasyonlu FGFR-2, 4. kromozom p16.3
lokalizasyonlu FGFR-3 genlerinde meydana gelecek mutasyonlarda fenotip
degiskenlik gostermekle birlikte kraniyosinostoz riski mevcuttur. 7. kromozom
p21.1 lokalizasyonunda TWIST-1 (Twist related protein 1) geni mevcuttur. Yz ve
kafatasi kemikleri, kaslar1 ve yumusak doku gelisiminde ¢ok 6nemli rol oynar. Ayni
sekilde hem sinir sistemi gelisimine 6nemli katki saglayan hem de kafatasi
gelisiminde rol oynayan bir diger gen EFNB-1 (Ephrin B1)’dir ve X kromozomu
ql2 lokasyonunda bulunur. Kafatasi gelisiminde yapim ve yikim dengesini
ayarlayan ve degisikligi kraniyosinostoz gelisimine neden olan bir diger gen MSX-
2 (Msh homeobox 2)’dir ve 5. kromozom q35.2°de yer alir. Bu saydigimiz genler
sik olarak kraniyosinostoz etiyolojisinde gordiigiimiiz ve ayrintili olarak

tanimlanmis mutasyonlar olarak karsimiza ¢ikar (24).

Sendromik kraniyosinostozlara baktigimizda giiniimiizde etiyolojisi genetik

olarak gdsterilmis 1iyi bilinen sendromlarm yanisira, hala genetik olarak



aydinlatilamayan ve daha nadir olarak karsilasilan onlarca sendrom mevcuttur. En
sik karsilasilan mutasyonlardan biri FGFR-2 gen mutasyonudur. Iliskili oldugu
kraniyosinostozlar Apert, Crouzon ve Pfeiffer sendromlaridir. Apert sendromunda
bilateral koronal sttur sinostozuna ek olarak el ve ayaklarda sindaktili eslik eder.
Crouzon sendromunda brakisefali tipik olmakla birlikte diger siitiirler de
kapanabilir. Ek olarak maksillofasiyal degisiklikler (hipertelorizm, ekzoftalmus,
maksilla hipoplazisi vs.) gorulmektedir. Pfeiffer sendromunda brakisefali,
maksillofasiyal degiliklikler ve parmak anomalileri birliktedir. Bir digeri FGFR-3
mutasyonudur. Bu mutasyon, akantozis nigrikans ile birlikte seyreden Crouzon
sendromu ve Muenke sendromu ile iligkilidir. Tek niikleotid degisimi ile (P250R)
FGFR-3 mutasyonu ¢ok sik goriiliir ve sadece Muenke sendromu ile degil, ayni
zamanda NSK’larda da goriilebilmektedir. Muenke sendromunda uni ya da bilateral
koronal siitiir sinostozuna ek olarak siklikla sensorinoral isitme kaybi1 ve minor el
ve ayak anomalileri eslik eder. TWIST-1 mutasyonu Saethre-Chotzen sendromu ile
iliskilidir. Bu sendromda ise koronal sutir sinostozuna ek olarak el, ayak
anomalileri ve verterbra anomalileri gorulir. EFNB-1 mutasyonu efrin yolagi ile
ilgilidir ve frontonazal displazinin eslik ettigi Kraniyofrontonazal sendrom ile
iliskilendirilmistir. Bu mutasyonlar disinda daha bir ¢ok mutasyon tanimlanmis

olup ¢esitli sendromlarla iliskilendirilmistir (16,25-27).

NSK’larin etiyolojisinde hem genetik, hem de cevresel faktorler birlikte rol
almaktadir. Sagittal ve metopik siitiir sinostozunda erkek/kadin oran1 2-3/1 iken,
koronal sinostozda 1/2 olarak gdsterilmistir (28). Beyaz ik, ileri anne yasi,

intrauterin malpozisyon, prematiir dogum, ¢oklu gebelik, maternal sigara i¢cimi gibi

10



faktorler risk faktoleri olarak bir¢ok ¢alismada suglanmaktadir (16,29-31). Fakat
son yapilan ilerlemelerin 1s1¢8inda genetik altyapt her gegen giin daha da 6nem

kazanmaktadir.

NSK’larin genetik etiyolojisine baktigimizda kapanan siitiir tiplerine gore
farkliliklar gormekteyiz. En sik olarak gordiigiimiiz sagittal ve metopik NSK’larda
genetik etiyoloji %1’in altindadir. Bu oran koronal siitiir ve multisiitiir
kraniyosinostozlarda artarak %210-15’lere, bikoronal kraniyosinostozlarda ise

%50’lere ulagsmaktadir (27).

Sagittal ve metopik kraniyosinostozlarda genetik altyapi, diger NSK’lara
kiyaslandiginda ¢ok diisiik orandadir. Sagittal kraniyosinostoz en diisiik genetik
altyapiya sahip NSK’dir. Metopik tip, sagittale oranla daha fazla genetik anomali
icermekle birlikte kromozomal gegis, monogenik gegisten ¢ok daha siktir (32). Orta
hat kraniyosinostozlar1 (sagittal ve metopik) igerisinde en sik genetik anomaliyi
saptamak adina son yapilan bir ¢alismada Bone Morphogenetic Protein (BMP)
yolagmin negatif regiilator sinyali olarak c¢alisan SMAD-6 (Mothers against
decapentaplegic homolog 6) geninde mutasyon saptanmistir. Diger genetik
anomalilerden ¢ok daha sik saptanmis ve ailesel vakalarda saptanma ihtimali %24’e
kadar ¢ikmustir (33). Daha diisiik oranlarda sendromik olmayip izole orta hat
kraniyosinostozlarina neden olan FGFR-1, FGFR-2, FGFR-3 ve TWIST-1

mutasyonlar1 da goriilmiistiir (16).

Koronal NSK, diger tiplere gore cok daha fazla genetik altyapiya sahiptir.

Bikoronal tip, unikoronal tipe gore yaklasik 2 kat daha fazla genetik risk barindirir.
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Sendromik tiplerde bahsettigimiz FGFR-3, TWIST-1 ve EFNB-1 mutasyonlar1
burada da saptanmistir (34). Koronal NSK’da son dénemde yapilan ¢aligmalarda
en 6nemli mutasyonlardan biri haline gelen TCF-12 (Transcription Factor 12)
mutasyonudur. Koronal siitiir gelisiminde énemli bir yer tutan bu gen mutasyonu,
hastalarin  %80’inde non-sendromik fenotipe neden olmustur. Bikoronal
kraniyosinostozda, unikoronale gore bulunma ihtimali 4 kat fazladir (35). Son
yillarda yapilan diger ¢alismalara bakildiginda da nadir ama yeni saptanmis koronal
NSK ile iliskili mutasyonlar; MSX-2, FGFR-2 A315S, IGF1R, ZIC-1

mutasyonlaridir (16,36).

Lambdoid NSK, en az siklikta goriilen tiptir ve genetik altyapisi konusunda
heniiz ortaya ¢ikmis 6nemli bir gelisme bulunmamaktadir. Bunun nedeni ise ¢ok

daha sik olarak goriilen pozisyonel plagiosefali ile ayriminin zor yapilmasidir.

Tablo 1. Farkh kraniyosinostoz tipleri ile iliskili genler (16)

Gen Etkilenmis siitiir Sendromik Referanslar

Sagittal Metopik Koronal Lambdoid Multipl

ALX4 + Hayir Mavrogiannis, 2001
BBS9 + Hayir Justice, 2012
BMP2 + Hayir Justice, 2012
EFNA4 + Hayir Merrill, 2006
EFNB1 + Hayir Twigg, 2015¢c
+ Evet Twigg and Wilkie,
2015b
ERF + + + Evet+ Twigg, 2013
FGFR1 + Hayir Ye, 2016
+ Hayir+ Kress, 2000
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Gen Etkilenmis sttir Sendromik Referanslar

Sagittal Metopik Koronal Lambdoid  Multipl

SIX2 + Evet Hufnagel, 2016
SMAD6 + + + Hayir Timberlake, 2016
SMURF1 + Hayir Timberlake, 2016
SPRY1 + Hayir Timberlake, 2016
SPRY4 + Hayir Timberlake, 2016
TCF12 + Evet/Hayrr ~ Sharma, 2013
+ Evet Di Rocco, 2014
+ Evet Le Tanno, 2014
+ Evet Paumard-Hernandez, 2015
+ Evet Piard, 2015
TWIST1 + + Hayir Seto, 2007
+ Evet+ Ko, 2012
+ Hayir+ Ye, 2016
+ Hayir Sauerhammer, 2014
+ Hayir Tahiri, 2015
ZIC1 + Evet Twigg, 2015¢
FGFR2 + Evet/Hayir Weber, 2001
+ Evet/Hayir Johnson, 2000
+  Evet/Hayrr Wilkie, 2010
FGFR3 + Evet/Hayir Wilkie, 2010
FREM1 + Hayir Vissers, 2011
IGF1R + + Hayir Cunningham, 2011
MSX2 + + Evet Janssen, 2013
PTH2R + + Evet Kim, 2015
RAB23 + Evet Jenkins, 2007
RUNX2 + Hayir+ Mefford, 2010

Hayir+ : Sadece minor sendromik dzellikler mevcut
Evet+ : Cogu vaka sendromik, NSK vakalar1 nadiren tariflenmis
Evet/Hayir : Hem sendromik hem de NSK vakalari tariflenmis

Kompleks kraniyosinostoz ise birden fazla siitliriin kapandigi tiptir ve
sendromik olma ihtimali digerlerine gore daha fazladir. Genetik etiyoloji daha 6n

plandadir. Kompleks NSK’lar i¢indeki genetik nedenlere baktigimizda en sik
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olarak FGFR-2 mutasyonu goriilmekle birlikte, diger nadir genetik anomaliler;

SMAD-6, FGFR-3, TWIST-1 mutasyonlaridir (16,37).

2.4 Kraniyosinostozda Klinik

Hastalarda yasamin ilk yilinda bag/viicut oran1 yiiksek oldugu i¢in ilk goze
carpan semptom kozmetik deformitedir. Anne baba, cocukta ilk olarak kafada sekil
bozuklugu farkeder ve bu durum en sik bagvuru nedenini olusturur. Kozmetik
problemler ¢6ziimlenmedigi takdirde herhangi baska bulgu olmaksizin tek basina
psikososyal problemlere yol acabilir. Ozellikle okul ¢agma gelmis hastalarda bu
durum ciddi psikiyatrik  sorunlara  kadar ilerleyebilir.  Sendromik
kraniyosinostozlarda genellikle birden fazla sutlr tutulumu nedeniyle, hem de ek
olarak diger viicut anomalileri de eslik ettigi i¢in kozmetik deformite daha yogun
yasanmaktadir. Izole sekil bozuklugu ile karakterize NSK’larda, tek bulgu olarak
hafif-orta diizeydeki kozmetik deformite varliginda, ileri yaslarda bas/viicut orani
azalip da erigkine esitlendiginde daha az farkedilir olacagi icin bu sorun da
kendiliginden ortadan kalkabilmektedir. Fakat tedavi edilmedigi takdirde
olugabilecek psikososyal ya da fonksiyonel komplikasyonlar diisiiniildiigiinde
giiniimiizde ¢ogu zaman kozmetik deformite tek basina cerrahi endikasyon igin

yeterlidir (1).

Bir diger 6nemli parametre fonksiyonel problemlerdir. Orbital kemik yap1
ozellikle goz hareketleri ve goziin yerlesimi agisindan ¢ok onemlidir. Kapanan

stturiin ya da siitiirlerin etkisi sonucu orbital kemik yapida meydana gelecek olan
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anomali, ekstraokuler kaslarda disfonksiyona ve buna bagli olarak ¢esitli
diizeylerde strabismusa yol agabilmektedir. Ayrica ekzoftalmus gibi sorunlar da
gorulebilmektedir. Bu problemlerin en sik olarak goriildiigii tip koronel siitiir

kraniyosinostozudur (38).

Kapanan siitiir hattmm altinda kalan serebral dokularda perflizyon
yetersizligi goriilebilmektedir. Ornek olarak metopik siitiir kraniyosinostozlarinda
frontal kemiklerin olusturdugu darlik sonucu bilateral frontal loblar basi altinda
kalabilmektedir. Sendromik kraniyosinostozlarda oransal olarak daha ¢ok olmakla
birlikte NSK’larda da intrakraniyal hipertansiyon goriilebilmektedir. Yapilan bir
calismada NSK’larda intrakraniyal basing artis1 %14 olarak saptanmistir. En ¢ok
basing artis1 kompleks kraniyosinostozda saptanmis, bunu metopik siitiir ve koronal
sitdr, en az olarak da sagittal sttur kraniyosinostozu takip etmistir (39). Bir diger
calismada da tek siitiir kraniyosinostozlari i¢inde %17 oraninda intrakraniyal
hipertansiyon saptanmis, orta hat sinostozlarinda (metopik ve sagittal) oran daha
yiiksek bulunmustur (40). Burada daha 6nce saydigimiz orbital kemik basiya bagli
olarak ortaya ¢ikan goz bulgularindan farkli olarak papil 6dem, optik atrofi ve
gorme kaybi gibi riskler, intrakraniyal hipertansiyona sekonder olarak

gorulmektedir.

Bahsedilmesi gereken bir diger 6nemli klinik bulgu da ndrokognitif islevler,
sosyal ve davramigsal gelisim bozukluklaridir. Burada kastedilen genis bir
yelpazedir ve birgok gruba ayrilir. Bunlar motor gerilik, mental retardasyon, dikkat
eksikligi hiperaktivite bozuklugu, agresif kisilik, 6grenme bozuklugu, dil
bozukluklari, sosyal gelisim bozukluklar1 vb. olarak sayilabilirler. Sendromik
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kraniyosinostozlarda daha ¢ok goriilmekle birlikte NSK’larda etkilenip
etkilenmedigi hala tartisma konusudur. Yapilan bir caligmada tek siitiir
kraniyosinostozlarinda norokognitif parametrelerde herhangi bir etkilenme
olmadan sadece dil gelisiminde aksaklik saptanmistir (41). Bir diger ¢calismada ise
basit kraniyosinostozlarda bile hem mental hem de davramigsal gelisim
bozuklugunun intrakraniyal hipertansiyona sekonder olarak goriilebilecegi
soylenmistir (42). Artik giiniimiizde sadece norokognitif gelisim degil, 6zellikle
davranigsal gelisim ve sosyal gelisim konularinda da normal popiilasyonla
kiyaslandiginda gerilik saptanmistir (43). Bir diger c¢alismada ise Dbasit
kraniyosinostoza sahip ve uzun siireli olarak izlenen yaklasik 182 ¢ocukta hafif
diizeyde norokognitif gelisim geriligi saptanmustir. Gelisimsel gerilik derecesinin
kapanan siitiire gore farklilik gosterip gostermedigi de merak konusudur. Bu
konuda literatiirde yapilan neredeyse tek calisma vardir ve bu g¢alismaya gore
sagittal siitiir sinostozunun digerlerinden daha az gelisim problemine neden oldugu
yoniinde sonuglar elde edilmistir; fakat bu fark klinik olarak anlamli saptanmamustir
(2). Kompleks kraniyosinostozlarin ise NSK’lar i¢erisinde tahmin edilecegi iizere

en sik gelisim geriligine neden olacagi diisiiniilmektedir.

Norokognitif, sosyal ve davranigsal gelisimlerin degerlendirilmesi, aslinda
olduk¢a karmasik ve uzun bir siiregtir. Yalnizca bir test, gériisme ya da gozlem ile
yorum yapmak yeterli degildir. Aile, ¢evre ve kiiltiir gibi birgok faktor birlikte
degerlendirilmelidir. Ayrica ¢ocuk ve ailenin dinamik olarak uzun siireli izlemi
gerekmekte olup, ¢oklu goriismeler ve gozlemler de dahil edilerek nihai sonuca

ulasgilmalidir. Gelisim siirecinin bu hastalarda yapilan klinik ¢aligmalarda, bu
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saydigimiz sekilde uzun bir siire¢ sonucu degerlendirilmesi ise pratikte miimkiin
olmamaktadir. Nedenlerini sayacak olursak, oncelikle yiiksek olgu sayilart bu
stireci engellemektedir. Ayrica bu uzun siireg, zaman problemine neden olmaktadir.
En onemli nedenlerden biri ise, bu zorlu siiregte degerlendirenin dinamik
yorumlamasidir. Bu nedenle tiim hastalarda saglikli bir karsilastirma yapilmasi
miimkiin olmamaktadir. Tiim bu etmenler diisiiniildiiglinde klinik ¢alisamalarda
olgularin gelisimlerini degerlendirmek icin genel popiilasyona standardize edilmis,
uluslararas1 genelgecer nitelikte belirli kriterler igeren gelisim testleri
kullanilmaktadir. Bu testler belirli yas araligina uygun olarak diizenlenmistir. En
sik kullanilanlar Bayley-1II Bebek ve Cocuk Gelisim Olgegi, Denver Il Gelisim
Olcegi, Davranis Degerlendirme Olgegi ve Gessel Gelisim Programi’dir (44).
Bizim ¢alismamizda olgularin yas araligi, norokognitif ve sosyal gelisim
degerlendirilmesi disiiniildiigiinde en uygun olan yontem Bayley-111 Bebek ve
Cocuk Gelisim Olgegi olarak saptanmustir. Bu 6lgek ince motor gelisim, kaba motor
gelisim, dil gelisim ve zihinsel gelisim ile norokognitif gelisim parametrelerini
degerlendirmekle birlikte sosyal gelisim 6l¢egi de icermektedir. Hem ¢ocuga direk
uygulanarak, hem de aile ile goriisiilerek test yapilmaktadir. Bu testte performans,
standart puanlar kullanilarak yorumlanir. Bu ¢alismada kullanilan 6l¢ek, cocuklara
direk uygulama kullanilmadan, sadece aileye uygulanmak iizere, Gazi Universitesi
Tip Fakiiltesi Cocuk Noroloji Bilim Dali tarafindan Bayley-111 Bebek ve Cocuk

Gelisim Olgegi’nden uyarlanarak olusturulmustur.

Son olarak kraniyosinostozla iligkili olabilen diger semptomlar; kronik

yorgunluk, kronik kulak enfeksiyonlari, isitme problemleri, kronik oksiiriik ve
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inkontinans olarak sayilabilir. Metopik siitiir kraniyosinostozunda kronik ¢kstrik
diger tiplere gore daha sik goriiliirken, diger sayilan semptomlar genellikle

kompleks kraniyosinostozlarda gorilmektedir (45).
2.5 Kraniyosinostozda Tam

Kraniyosinostoz hastalar1 genellikle yasamin ilk yilinda kafatasinda
kozmetik deformasyon nedeniyle basvururlar. Fonksiyonel semptomlar heniiz
g¢ocugun yast geregi tam oturmadigi i¢in 6n planda sekil bozuklugu ve fiziksel
goriiniim belli bagh sikayet nedenidir. Cogu hastalikta oldugu gibi detayli anamnez,

fizik muayene ve radyoloji, hastalarda taniy1 belirleyen yontemlerdir.

[k olarak detayh bir sekilde anamnez alinmalidir. Ailede anormal kafatas:
sekil bozuklugu olup olmadig1 sorgulanmalidir. Genetik yatkinlik agisindan 6nemli
bir kriter olarak karsimiza ¢ikar. Annede intrauterin sigara ya da teratojen ilac
kullanimi, ileri anne yasi, gebelik sirasinda kraniyosinostoza neden olabilecek
intrauterin malpozisyon, ¢oklu gebelik ya da prematiir dogum sorgulanmalidir.
Cocukta sekil bozuklugu disinda gegirilmis kulak enfeksiyonu ya da isitme

problemi sorgulanmalidir.

Ikinci olarak fizik muayenede ayrmtil bir sekilde tiim viicut incelenmelidir.
[k olarak kafatasi inspeksiyonu yapilmalidir. Sonrasmda stirler tek tek palpe
edilmeli (kabariklik), fontanellerde gerginlik var m1 yok mu, a¢ik mi degil mi
incelenmelidir. Sekil bozuklugunun hangi siitiir kapanmasina uygun olup olmadig1
ayrintili bakilmahidir. Kafatasinin genisliginin uzunluga orani hesaplandiktan sonra

100 ile garpilir ve sefalik indeks elde edilir. Antropometrik dlg¢iimler arasinda
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degerli bir yere sahiptir (6rnegin dolikosefalide diisiik, brakisefalide yiiksek)
(46,47). ikinci olarak fasiyal deformiteler incelenmelidir. Kulaklarin boyut fark,
hizas1 yer degisikligi, gozlerde proptozis, hiper ya da hipotelorizm varligi,
yanaklarda ya da damakta gelisme bozukluklar1 fasiyal bulgular arasindadir.
Detayli fundoskopi yapilmali ve papilddem varligi arastirilmalidir. Papilodem
intrakraniyal basinci degerlendirmemizde Onemli bir parametredir. Son olarak
detayli tiim viicut muayenesi yapilmali ve eslik edebilen konjenital anomaliler

(sindaktili, vertebra anomalileri vb.) arastiriimalidir (3).

Gilinlimiizde anamnez ve fizik muayene sonrasinda radyolojik olarak da
kafatas1 goriintiilemesi hem taniy1 kolaylastirma, hem de yapilacak tedaviyi
planlamada ©6nem arz etmektedir. Ayrica postoperatif degerlendirmede,
kraniyosinostoz ~ komplikasyonlarinin ~ saptanmasinda ya da sendromik
kraniyosinostozlarda ek anomalileri gostermede de oldukgca 6nemlidir (48).
Giiniimiizde kraniyosinostoz hastalarinda en etkili goriintiileme yontemi U¢ boyutlu
bilgisayarli tomografidir (3D BT). Hem kraniyal deformiteyi gostermede, hem de
intrakraniyal patolojileri anlayabilmemize yardimcidir. Ancak yiksek iyonize
radyasyon icermesi nedeniyle infantlarda uygulanmasi hekimler arasinda tartisma
konusu olmaktadir. Bu nedenle basit, kullanisli ve iyonize radyasyon icermeyen
ultrasonografi (USG) tetkikinin kullanilmasi 6nerilmektedir (48). USG’nin bazi
calismalarda en az BT kadar etkili oldugu savunulmaktadir. Basit tek siitiir
kraniyosinostozlarinda, etkili bir fizik muayene ve USG’nin tan1 koymada yeterli
oldugu, bu nedenle yiiksek doz radyasyon iceren 3D BT’nin kullanilmamasi

gerektigi calismalarda vurgulanmistir. Multi siitiir kraniyosinostozlarinda ya da
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sendromik kraniyosinostozlarda ise 3D BT kullanilarak hem kraniyal deformite net
bir sekilde gosterilmeli, hem de fasiyal parametrelerin 6lgiimii kolaylagsmaktadir

(3,48-50).

Daha nadir olarak kullanilan diger radyolojik goriintiileme teknikleri
arasinda direk grafi ve manyetik rezonans goriintileme (MRGQG) tetkikleri
bulunmaktadir. Direk grafide intrakraniyal basing artisi nedeniyle doviilmiis bakir
manzarasi goriilebilirken, kemik yapilar1 ve intrakraniyal patolojileri 3D BT kadar
detayli gosterememesi ve iyonize radyasyon icermesi nedeniyle infantlarda
kullanimi ¢ok azalmistir. MRG giiniimiizde daha ¢ok intrakraniyal parankim yapiy1
gostermede kullanilmaktadir. Kemik yapiy1 her ne kadar detayli gosteremese de
iyonize radyasyon icermemesi nedeniyle BT’ ye alternatif olabilmesi agisindan
gliniimiizde iizerinde ¢aligilarak yeni bir MRG teknigi gelistirilmistir. “Black Bone”
MRG ad1 verilen bu teknikte parankimal doku kontrasti azaltilarak kemik doku
kontrast1 artirilmistir (51). Her ne kadar 3D BT kadar etkili olmasa da, iyonize
radyasyon icermemesi ve gelecek zamanlarda iyilestirilerek 3D BT’ ye alternatif

hale gelebilecegi diisiiniilmektedir.

Genetik aragtirmalarin yogunlagmasi ve NSK’larda bile genetik zeminin
giinden giine saptanir hale gelmesi nedeniyle artik hastalarda birtakim genetik
belirtegler taniya  destek  olmast adma  taranmaktadir.  Sendromik
kraniyosinostozlarda artik neredeyse hepsinde genetik tarama yapiliyorken,
NSK’lar arasinda da ozellikle koroner siitiir kraniyosinostozu ve multi sttur

kraniyosinostozlarda genetik yatkinligin daha fazla olmasi nedeniyle sik goriilen
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genetik mutasyonlar taranmalidir. Bunlar arasinda FGFR-2, FGFR-3, TWIST-1,

MSX-2, BMP yolagi, EFNB-1 gen mutasyon taramalar1 bulunmaktadir.

2.6 Kraniyosinostozda Tedavi

Kraniyosinostoz hastalarinda tedavide bir¢ok parametre yer almaktadir. Bu
nedenle norosiriirji ya da plastik ve rekonstriiktif cerrahi disinda diger birgok
boliimiin de isin i¢inde olmasi gereken multidisipliner yaklasimin 6n planda oldugu
bir hastaliktir. Ortodonti, maksillofasiyal cerrahi, kulak-burun-bogaz, g6z
hastaliklari, ortopedi, genetik, pediatrik noroloji ve psikoloji gibi boliimlerle

birlikte hareket edilerek tedavi plani olusturulmasi en ideal sonucu doguracaktir.

Beyin gelisiminin yasamin ilk yillarinda en yiiksek diizeyde olmasi ve
kafatas1 kemik yapilarinin yine bu yillarda esnek ve daha kolay rekonstriikte
edilebilir yapist nedeniyle cerrahi tedavi yasamin ilk yilinda yapilmahidir (52).
Beyin gelisimine ve gérme tizerine negatif etki edebilecek olan intrakraniyal basing
artiginm Oniine gecilmesi en dnemli hedefler arasinda olmalidir. Ikinci olarak
estetik kaygi da giiniimiizde ortadan kaldirilmas1 gereken 6nemli hedeflerdendir.
Ileri yaslarda fonksiyonel komplikasyon olmasa bile sadece kozmetik deformite
bile hastada diger bireyler tarafindan diglanma ve sosyal sorunlara neden

olabilecegi igin diizeltilmesi gerekmektedir (53).

Gozde daha oOnceden saydigimiz komplikasyonlar da ilgili branglar
tarafindan tedavi edilmelidir. Kafa i¢i basing artigina sekonder papilodem, optik

atrofi gibi komplikasyonlar daha olusmadan kafa i¢i basing normale
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dondurtlmelidir. Orbita deformiteleri ve buna sekonder ekstraokiler kaslarda
meydana gelecek patoloji, orbita rekonstriikksiyonu yapilarak diizeltilmeli, eger

varsa strabismus da tedavi edilmelidir.

Varsa maksillofasiyal anomaliler yine ilgili branslar tarafindan G6zenle
incelenmeli ve tedavisi en uygun zamanda yapilmalidir. Olusabilecek fasiyal
hipoplaziye sekonder koanal patolojilerde letal solunum ve yutma problemleri
olabilmektedir. O nedenle acil olarak miidahale edilmelidir (1,25). Sendromik
kraniyosinostozlarmn tedavisinde eger varsa havayolu problemi, major ve ilk olarak
tedavi edilmesi gerekir ve mutlak 6nem tagir. Ortodonti ve maksillofasiyal cerrahi
tarafindan gerekirse dis, ¢cene, damak ve siniis rekonstriiksiyonlari ile deformiteler
diizeltilmelidir. Kulakta olusabilecek kronik enfeksiyonlar antibiyoterapi ve ileri
asamalarda cerrahi tedavi ile duzeltilmelidir. Eslik eden isitme kaybina yonelik,
isitme cihazlar1 veya protezler ile isitme diizeyi erken zamanda ve optimal

hedeflenerek artirilmalidir.

Sendromik vakalarda olusabilecek ekstremite, vertebra ve diger viicut

anomalileri de ayn1 sekilde ilgili branglar tarafindan tedavi edilmelidir.

Diger bir taraftan sendromik hastalarda daha net bir sekilde olmakla beraber,
NSK’larda da goriilebilen ndrokognitif ve davramigsal gelisim problemlerini
onlemeye yonelik tedaviler bu hastalarda dnem tagimaktadir. Ilk olarak daha &nce
de bahsettigimiz gibi bu sonuglara yol agan ana nedenlerden biri olan intrakraniyal
hipertansiyon ihtimali optimal cerrahi tedavi ile ortadan kaldirilarak beyin

perfuzyonu ve gelisimi saglanmalidir. Bunun disinda uygun cerrahi tedavi yapilsa
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bile NSK’larda birtakim gelisimsel problemler olusabilmektedir. Bu nedenle bu
hastalarin cerrahi tedavi sonrasi takibi birakilmamali ve mutlaka multidisipliner
olarak incelenerek olusabilecek gelisimsel problemlere yonelik erken miidahale ve

tedavi saglanmalidir.

Basta ¢cocuk norolojisi ve ¢ocuk ruh saghigi ve hastaliklar1 olmak {iizere,
cocuk ve gelisim psikolojisi, konusma ve dil terapisi, kaba ve ince motor
fizyoterapisi gibi bircok bransin birlikte hareket etmesi gelisimin tamamlanmasinda
blyuk 6nem arz etmektedir. Biligsel gelisim, oyun terapileri, davranigsal terapiler,
egzersiz terapileri vb. yontemler yardimiyla normal diizeye ulastirilmaya caligilir.
Ogrenme bozukluklarina 6zel egitimler yapilarak dgrenme gelisimi desteklenir.
NSK’larda goriilebilen dil gelisiminde gerilige yonelik olarak konusma ve dil
terapileri ve oral rehabilitasyon tedavide kullanilmalidir. Motor gelisimde cesitli

fizyoterapiler uygulanarak ince ve kaba motor hareketlerde ilerleme saglanir.

Bunlar haricinde belki de en onemli faktorler igerisinde aile egitimi
gelmektedir. Ailenin egitilerek hekimlerle birlikte tedaviye ortak edilmesi hastanin
gelisiminde Onemli bir faktordiir. Yapilan tedavilerde kullanilan yOntemlerin

yararl olabilmesi, yiiksek oranda hekim-aile isbirligi ile olabilmektedir.
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3.GEREC VE YONTEM

Bu ¢aligmada non-sendromik kraniyosinostoz tanisi almis ve bu nedenle
opere olmus hastalarn, ileri donemde ndérokognitif ve sosyal gelisimlerinde gerilik
olup olmadigini, sosyodemografik olarak eslestirilmis saglikli kontrol grubu ile

karsilagtirarak arastirmay1 hedefledik.

3.1 Arastirma TUrU, Yeri ve Zamam

Arastirma, analitik ve tek merkezli bir ¢alismadir. Planlamasi Agustos
2020°de yapilan arastirma, Gazi Universitesi T1p Fakiiltesi Beyin ve Sinir Cerrahisi

Anabilim Dali’nda Kasim 2020 - Ocak 2021 tarihleri arasinda yiiriitiilmiistiir.

3.2 Arastirmanin Ozellikleri

Arastirmanm evrenini vaka grubu olarak, Gazi Universitesi T1p Fakiiltesi
Beyin ve Sinir Cerrahisi Anabilim Dali’'nda kraniyosinostoz tanist almis ve bu
nedenle opere edilen ¢ocuk hastalar (geriye doniik operasyon kayitlar1 taranarak
tespit edildi) olustururken, kontrol grubunu Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Beyin
ve Sinir Cerrahisi Poliklinigi’ne Kasim 2020 — Ocak 2021 tarihleri arasinda ayaktan
basvuran vaka grubuna yas ve cinsiyet olarak eslestirilmis ¢ocuk hastalar olusturdu.
Optimal olarak tedavi edilmis NSK hastalarinda davranissal, biligsel ve sosyal

gelisimi degerlendirmeyi amacgladigimiz caligmaya, dahil edilme Kriterlerini
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karsilayan, vaka grubu olarak 73, kontrol grubu olarak 107, toplamda 180 ¢ocuk

dahil edilmistir.

Vaka grubu olarak ¢alismaya dahil edilme kriterleri:

e NSK tanisi ile klinigimizde opere edilmis olmasi

e 2-6 yas araliginda olmasi

e Operasyon iizerinden en az 1 yil ge¢mis olmasi

e Norokognitif ve davranis gelisimini etkileyebilecek kraniyosinostoz nedenli

olmayan organik beyin, psikiyatrik ya da fiziksel ek hastaligin bulunmamasi

Vaka grubu olarak ¢calismaya dahil edilmeme kriterleri:

e Sendromik kraniyosinostoz nedeniyle opere edilmis olmasi

e 2-6 yas araliginda bulunmamasi

e Operasyon iizerinden 1 yildan daha az zaman ge¢mis olmasi

e Norokognitif ve davranis gelisimini etkileyebilecek kraniyosinostoz nedenli

olmayan organik beyin, psikiyatrik ya da fiziksel ek hastaligin bulunmasi

Kontrol grubu olarak ¢alismaya dahil edilme kriterleri:

e 2-6 yas araliginda bulunmasi
e Norokognitif ve davranig gelisimini etkileyebilecek kraniyosinostoz dahil

herhangi organik beyin, psikiyatrik ya da fiziksel hastaliginin bulunmamasi

Kontrol grubu olarak ¢alismaya dahil edilmeme kriterleri:

e 2-6 yas araliginda bulunmamasi
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e Norokognitif ve davranig gelisimini etkileyebilecek kraniyosinostoz dahil

herhangi organik beyin, psikiyatrik ya da fiziksel hastaliginin bulunmasi

Anket calismasi olarak yapilan arastirmamizda, klinigimizde opere edilen
cocuk hastalar yas, cinsiyet, ameliyat oldugu yas, kraniyosinostoz tipi ve
sosyodemografik durum bilgilerine gore siniflandirilmistir. Kontrol grubu da vaka
grubu ile yas, cinsiyet ve sosyodemografik 6zellikleri bakimindan aynm 6zellikler
secilerek eslestirilmistir. Hastane kayitlar1 taranarak hasta bilgilerine ulagilmis ve
telefon yoluyla hastalarin ebeveynleri ile gorisiilmistlr. 2-6 yas araligindaki
cocuklarm takibini yapan ve en uzun siire ile birliktelige sahip olduklari
ebeveynleri, bu konuda ¢ocuk gelisimi hakkinda bize kaynak teskil etmektedir.
Ebeveynler, arastirma konusunda detayli bir sekilde bilgilendirilmis, bilissel,
davranigsal ve sosyal gelisim Olgme formumuz telefon (zerinden ailelere

uygulanmaistir.

Ebeveynlere uygulanan gelisim &lgegi, Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Noroloji Bilim Dali tarafindan, uluslararast kabul g6érmiis, normal
popiilasyonlardan elde edilen genis verilerin birlestirilerek olusturuldugu ve
standardize edildigi, diinya genelinde infant ve kiiclik c¢ocuklarda gelisim
degerlendirmesinde en sik olarak kullanilan biligsel, motor ve sosyal gelisim 6lcegi
olan Bayley-1II Bebek ve Cocuk Gelisim Olgegi'nden (54-56) uyarlanarak
olugturulmustur (bkz. Ek-1). 31 sorudan olusan “Kisisel Sosyal Gelisim”, 17
sorudan olusan “Ince Hareket Gelisim”, 16 sorudan olusan “Kaba Hareket Gelisim”
ve 17 sorudan olusan “Dil Biligsel Gelisimi” olmak tiizere toplamda 4 bdliimden

olugsmaktadir. Her bir soru tamamen kapali uglu sorulardan olusmakta ve cogunlugu
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evet/hayir sorulari, az bir kismi ise rakamsal cevapli sorulardan olusmaktadir.
Normal ¢ocuk gelisiminin, ¢ocugun bulundugu déneme ait bilgilerden edinilen
veriler kullanilarak uyarlanan bu testte, cevaplar i¢inde bulunulan yasa gore
ortalamanin altinda kalirsa uyumsuz, iistiinde kalirsa uyumlu olarak kabul edilir.
Sorularda skorlama yOntemi yapilmamistir. Her bir soru kendi iginde
degerlendirilerek yas ile uyumlu olup olmadig tespit edilmistir. Sonrasinda vaka

ve kontrol gruplarmnin istatistiki olarak karsilastirmasi yapilmaistir.

3.3 Verilerin Analizi

Arastirmada toplanan verilerin elektronik ortama aktarilmasi (veri girisi) ve
istatistik analizler i¢in “IBM Statistics Package for the Social Sciences version 23.0
(SPSS wver. 23.0)” istatistik paket programi kullanilmistir. Analizler sonucu
tanimlayict istatistikler say1 ve yiizde olarak, dagilim istatistikleri ise ortalama,
standart sapma, ortanca, 1. ve 3. ¢ceyreklik degerler, en kiiclik ve en biiyiik degerler
olarak belirtilmistir. Stirekli degiskenlerin normal dagilima uygunlugu analitik
(Kolmogorov-Smirnov ve Shapiro-Wilks analizleri) ve gorsel (histogram ve
olasilik grafikleri) yontemler ile degerlendirilmistir. Kategorik degiskenler icin,
gruplar arasinda fark olup olmadiginin degerlendirilmesinde Pearson Ki-kare ve
Fisher’s Exact testleri kullanilmistir. Analizler sonunda tahmini risk i¢in, tahmini
rolatif risk (odds ratio) ve %95 giliven araligi degerleri hesaplanmistir. Cok
degiskenli analizlerde, etiyolojide yer alan degiskenler kullanilarak lojistik

regresyon analizi yapilmistir. Model uyumunu degerlendirmede Hosmer-
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Lemeshow testi kullanilmistir. Analizlerde, tip 1 hata degeri %5’ in altinda (p<0,05)

olan durumlar istatistiksel olarak anlamli kabul edilmistir.
3.4 Arastirmanin Etik Diizeyi

Aragtirmamiz, Gazi Universitesi (GU) Klinik Arastirmalar Etik Kurulu

tarafindan 02.11.2020 tarihinde onaylandi (Karar No: 701).

Calismanin yapildig1 ebeveynlerden bilgilendirilmis gonilli olur formu

alindi (bkz. Ek-2).
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4. BULGULAR

Calismamiza vaka grubu olarak Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Beyin ve
Sinir Cerrahisi Anabilim Dali’nda NSK nedeniyle opere edilen 73 ¢ocuk, kontrol
grubu olarak ise ayni1 klinigin poliklinigine bagvuran benzer yas ve cinsiyetteki 107

cocuk olmak Uizere toplamda 180 olgu dahil edilmistir.

4.1 Sosyodemografik Ozellikler

Toplamda 180 olgunun % 40,5’ini (n=73) vaka grubu, %59,5’ini (n=107)
ise kontrol grubu olusturmaktadir. Vaka grubunun %47,9’unu kizlar (n=35),
%52,1’ini (n=38) erkekler olusturmaktadir. Kontrol grubunun %55,1’ini (n=59)
kizlar, %44,9’unu (n=48) erkekler olusturmaktadir. Tiim kizlarin (n=94), %37,2’si
(n=35) vaka grubunda, %62,8’1 (n=59) kontrol grubundadir. Tiim erkeklerin
(n=86), %44,2’si vaka grubunda, %55,8’1 kontrol grubundadir. Iki grup arasinda

cinsiyet bakimindan anlamli fark yoktur (p>0,05) (Tablo 2).

Vaka grubunda ortalama yas 3,5841,30, en kiiclik yas 2, en yiiksek yas
6’dir. Kontrol grubunda ise ortalama yas 4,13+1,47, en kiigiik yas 2, en yliksek yas
6°dir. 2 yasinda toplam 41 olgunun %48,8’1 (n=20) vaka grubunda, %51,2’si (n=21)
kontrol grubundadir. 3 yasinda toplam 35 olgunun %48,6’s1 (n=17) vaka grubunda,
%51,4°li (n=18) kontrol grubundadir. 4 yasinda toplam 37 olgunun %43,2’si (n=16)
vaka grubunda, %56,8’i (n=21) kontrol grubunda, 5 yasinda toplam 34 olgunun,
%41,2’s1 (n=14) vaka grubunda, %58,8’1 (n=20) kontrol grubundadir. 6 yasinda
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toplam 33 olgunun %18,2’si (n=6) vaka grubunda, %81,8’1 (n=27) kontrol
grubundadir. Her iki grupta yas agisindan bakildiginda anlamli fark yoktur (p>0,05)

(Tablo 2).

Her iki grupta da ebeveynlerin sosyal statiileri detayli bir sekilde tespit
edilmis ve vaka grubuna denk olmasina 6zen gosterilmistir. Sosyal statii, egitim
durumu, gelir diizeyi ve meslek olmak iizere ii¢ ayr1 boliimde degerlendirmeye
almmistir. Egitim durumu incelendiginde, vaka grubunda olgularin cogunu lise ve
iiniversite mezunlar1 olustururken, kontrol grubunda da ayni sekildedir. Meslek
incelendiginde her iki grupta da mavi yaka agirliktadir. Gelir diizeyi incelendiginde,
cogunlugun her iki grupta da diisiik gelir diizeyli oldugu tespit edilmistir. Her ii¢
b6lim de kendi igerisinde ayr1 ayr1 iki grup arasinda karsilastirildiginda anlamli
fark saptanmamustir (p>0,05). Detayl bilgiler Tablo 2’de ayrintili bir sekilde

verilmistir.
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Tablo 2. Sosyodemografik Ozellikler

Vaka Kontrol p
Ozellik  Alt Grup Say1 Ylzde Say1 Yuzde
(n) (%) (n) (%)

Cinsiyet Kiz 35 37,2 59 62,8 0,34
Erkek 38 44,2 48 55,8

Yas 2 20 48,8 21 51,2 0,06
3 17 48,6 18 51,4
4 16 43,2 21 56,8
5 14 41,2 20 58,8
6 6 18,2 27 81,8
Yas OrtalamazS.S. 3,58+1,30 4,13+1,47
Ortanca 2,00 4,00
1 ve 3. geyreklik 2,00 ve 5,00 3,00 ve 6,00
En kiglk- En blyik 2,00-6,00 2,00-6,00

Egitim  ilkokul 4 44,4 5 55,6 0,75
Ortaokul 11 32,4 23 67,6
Lise 29 41,4 41 58,6
Universite 29 43,3 38 56,7

Meslek  Issiz 13 39,4 20 60,6 0,57
Mavi yaka 39 44,3 49 55,7
Beyaz yaka 21 35,6 38 64,4

Gelir Diisiik 47 39,8 71 60,2 0,13
Diizeyi  Orta 26 45,6 31 54,4
Yuksek - - 5 100,0

Toplam 73 107

4.2 Vaka Grubu Kraniyosinostoz Tipleri Siniflamasi

Calismamiza dahil edilen vaka grubu i¢in g¢alismaya dahil edilmeme
kriterleri arasinda sendromik olgular oldugu i¢in vaka grubunda tamamen NSK
nedeniyle opere edilen olgular yer almaktadwr. Opere edilen hastalar
kraniyosinostoz tipine gore ayr1 bir smiflamaya tabi tutulmustur. Vaka grubunun
(n=73), %38,4 (n=28) ve %34,2 (n=25) ile yiiksek boliimiinii sirastyla trigonosefali

ve skafosefali hastalar1 olusturmaktadir. Geri kalan %15,1 (n=11) ve %12,3’liik
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(n=9) daha az kismini ise sirasiyla brakisefali ve plagiosefali (anterior plagiosefali
vakalar1 + posterior plagiosefali vakalar1 birlikte tek kategoride hesaplanmustir)

hastalar1 olusturmaktadir (Grafik 1).

mTrigonosefali m Skafosefali = Brakisefali Plagiosefali

Grafik 1. Vaka grubunun kraniyosinostoz tiplerine gore dagilimi

4.3 Vaka Grubu Tedavi Zamanlamasi

Vaka grubundaki hastalarin ¢ogunlugu yasamin ilk senesinde (optimal
cerrahi tedavi zamani) opere edilmislerdir. Cok az bir kism1 ise aileler tarafindan
gec farkedilmesi nedeniyle tedavileri birinci yilim1 doldurduktan sonra
gerceklesmistir. Hastalarin opere edildikleri zamanki yaslar1 ve istatistiki verileri

Tablo 3’de gosterilmistir.
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Tablo 3. Vaka grubundaki hastalarin cerrahi zamanlamasi ve verileri

Cerrahi Zamam Say1 Ylzde Cerrahi Zamam
3-6 ay arasi cerrahi 12 16,4 Ortalama 8,75 ay
6-9 ay arasi cerrahi 33 452 Ortanca 8,37 ay
9-12 ay arasi cerrahi 20 27,3 S.S. 3,12 ay

1 yas tizeri cerrahi 8 10,9 Minimum 3,71 ay
Total 73 100 Maksimum 20,07 ay

4.4 Kisisel Sosyal Gelisim Degerlendirmesi

4.4.1 Kisisel Sosyal Gelisimin Capraz Tablolarla Degerlendirilmesi

Arastirmaya dahil edilen erkek cocuklarm %19,8’inin (n=17), kiz
cocuklarin %14,9’unun (n=14) kisisel sosyal gelisimi yasiyla uyumsuzdur. Cinsiyet
ile kisisel sosyal gelisim arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iligki yoktur

(p=0,39) (Tablo 4).

Tablo 4. Cinsiyet ile Kisisel Sosyal Gelisim Arasindaki Iliski

Cinsiyet Yasiyla uyumsuz Yasiyla uyumlu Toplam
n Ylzde (%) n Ylzde (%) n
Erkek 17 19,8 69 80,2 86
Kiz 14 14,9 80 85,1 94
Toplam 31 17,2 149 82,8 180
Ki-kare p=0,39
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Ebeveynler meslek gruplarina gore siniflandirildiginda, ¢ocuklarin kisisel
sosyal gelisimi ile meslek gruplar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli fark

saptanmamustir (p=0,74) (Tablo 5).

Tablo 5. Meslek ile Kisisel Sosyal Gelisim Arasindaki iliski

Meslek Yasiyla uyumsuz Yasiyla uyumlu Toplam

n Yuzde (%) n Yuzde (%) n

Issiz 5 15,2 28 84,8 33

Mavi yaka 14 15,9 74 84,1 88

Beyaz yaka 12 20,3 47 79,7 59

Toplam 31 17,2 149 82,8 180
Ki-kare p=0,74

Ebeveynler egitim durumlarma gore siniflandirildiginda, ¢ocuklarin kisisel
sosyal gelisimi ile egitim durumlar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli fark

saptanmamustir (p=0,48) (Tablo 6).

Tablo 6. Egitim Durumu ile Kisisel Sosyal Gelisim Arasindaki liski

Egitim Yasiyla uyumsuz Yasiyla uyumlu Toplam
Durumu n YUzde (%) n Yuzde (%) n
[Ikokul - - 9 100,0 9
Ortaokul 7 20,6 27 79,4 34
Lise 11 15,7 59 84,3 70
Universite 13 19,4 54 80,6 67
Toplam 31 17,2 149 82,8 180
Ki-kare p=0,48

Ebeveynler gelir diizeylerine gore smiflandirildiginda, ¢ocuklarin kisisel
sosyal gelisimi ile gelir dilizeyi arasinda istatistiksel olarak anlamli fark

saptanmamustir (p=0,86) (Tablo 7).
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Tablo 7. Gelir Diizeyi ile Kisisel Sosyal Gelisim Arasindaki iliski

Gelir Yasiyla uyumsuz Yasiyla uyumlu Toplam
Duzeyi n Yuzde (%) n Yuzde (%) n
Diisiik 21 17,8 97 82,2 118
Orta 10 17,5 47 82,5 57
Y iksek - - 5 100,0 5
Toplam 31 17,2 149 82,8 180
Ki-kare p=0,86

Arastirmamizin 6nemli hedeflerinden olan NSK nedeniyle opere edilmis
hastalar ile kontrol grubunun kisisel sosyal gelisim agisindan karsilastirilmasinda

istatistiki olarak anlamh fark saptanmamstir (p=0,33) (Tablo 8).

Tablo 8. Kraniyosinostoz Ge¢misi ile Kisisel Sosyal Gelisim Arasindaki iliski

Kraniyosinostoz Yasiyla uyumsuz Yasiyla uyumlu Toplam

n Yuzde (%) n YUzde (%) n

Var 15 20,5 58 79,5 73

Yok 16 15,0 91 85,0 107

Toplam 31 17,2 149 82,8 180
Ki-kare p=0,33

4.4.2 Kisisel Sosyal Gelisimin Olasi1 Bazi Faktorler ile iligkisinin

Degerlendirilmesi

Caliymada geligim testinin iki grup arasmnda karsilastirilmasi yapilirken
birden fazla degiskenin de etki edebilecegi diisliniildiigli i¢in, sonuca etkisi
olabilecek tim parametrelerle birlikte lojistik regresyon analizi kullanilmistir

(Tablo 9).
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Cok degiskenli analiz igin olusturulan model Hosmer-Lemeshow test
sonucu (p=0,75) oldugundan gegerli bir modeldir. Nagelkerke R?=0,045, modelin

toplam ayricilig1 %82,8dir.

Tablo 9. Kisisel Sosyal Gelisim Lojistik Regresyon Analizi Verileri

OR (%095 Giiven Arahg)) p
Cinsiyet (Ref: Erkek)

Kadin 1,32 (0,60-2,93) 0,49
Yas 1,30 (0,96-1,76) 0,09
Egitim (Ref: Ilkokul-Ortaokul)

Lise-Universite 1,15 (0,41-3,21) 0,80
Meslek (Ref: Beyaz Yaka-Mavi Yaka)

Issiz 1,49 (0,48-4,57) 0,49
Gelir duzeyi (Ref: Diisiik)

Orta-Yuksek 1,24 (0,49-3,13) 0,65
Kraniyosinostoz Ge¢misi (Ref: Yok)

Var 1,28 (0,58-2,85) 0,54

OR: Odds Ratio = Tahmini Rolatif Risk
Ref: Referans

Cinsiyet, yas, egitim durumu, meslek, gelir diizeyi ve kraniyosinostoz
geemisi, kisisel sosyal gelisim iizerinde istatistiksel olarak anlamh bir etkiye sahip
degildir (p>0,05). Ana hedeflerden olan, NSK nedeniyle opere edilen hastalarin
kisisel sosyal gelisimleri incelendiginde, etki edebilecek diger faktorler de analize
katilarak (sosyal statii, cinsiyet) detayli degerlendirilmesi sonucu, bu hastalarda

kisisel sosyal gelisim geriligi ile anlaml1 iligki saptanmamustir (Tablo 9).
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4.5 Kaba Motor Hareket Gelisim Degerlendirmesi

4.5.1 Kaba Motor Hareket Gelisimin Capraz Tablolarla

Degerlendirilmesi

Arastirmaya dahil edilen erkek cocuklarin %2,3’liniin (n=2), kiz ¢ocuklarin
%1,1’inin (n=1) kaba motor hareket gelisimi yasiyla uyumsuzdur. Cinsiyet ile kaba
motor hareket gelisim arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iligki yoktur (p=0,61)

(Tablo 10).

Tablo 10. Cinsiyet ile Kaba Motor Hareket Gelisim Arasindaki liski

Cinsiyet Yasiyla uyumsuz Yasiyla uyumlu Toplam
n Y Uzde (%) n YUzde (%) n
Erkek 2 2,3 84 97,7 86
Kiz 1 1,1 93 98,9 94
Toplam 3 1,7 177 98,3 180
Ki-kare p=0,61

Ebeveynler meslek gruplarma gore smiflandirildiginda, ¢ocuklarin kaba
motor hareket gelisimi ile meslek gruplar1 arasinda istatistiksel olarak anlaml fark

saptanmamustir (p=0,77) (Tablo 11).

Tablo 11. Meslek ile Kaba Motor Hareket Gelisim Arasindaki iliski

Meslek Yasiyla uyumsuz Yasiyla uyumlu Toplam
n YUzde (%) n YUzde (%) n
Issiz 1 3,0 32 97,0 33
Mavi yaka 1 1,1 87 98,9 88
Beyaz yaka 1 1,7 58 98,3 59
Toplam 3 1,7 177 98,3 180
Ki-kare p=0,77
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Ebeveynler egitim durumlarina gore siniflandirildiginda, ¢ocuklarin kaba
motor hareket gelisimi ile egitim durumlari arasinda istatistiksel olarak anlamli fark

saptanmamustir (p=0,67) (Tablo 12).

Tablo 12. Egitim Durumu ile Kaba Motor Hareket Gelisim Arasindaki iliski

Egitim Yasiyla uyumsuz Yasiyla uyumlu Toplam

Durumu n Yuzde (%) n Yuzde (%) n
[kokul - - 9 100,0 9
Ortaokul - - 34 100,0 34
Lise 1 1,4 69 98,6 70
Universite 2 3,0 65 97,0 67
Toplam 3 1,6 177 98,4 180

Ki-kare p=0,67

Ebeveynler gelir diizeylerine gore siniflandirildiginda, c¢ocuklarin kaba
motor hareket gelisimi ile gelir diizeyi arasinda istatistiksel olarak anlamli fark

saptanmamustir (p=1,00) (Tablo 13).

Tablo 13. Gelir Diizeyi ile Kaba Motor Hareket Gelisim Arasindaki iliski

Gelir Yasiyla uyumsuz Yasiyla uyumlu Toplam
Duzeyi n YUzde (%) n Ylzde (%) n
Diistik 2 1,7 116 98,3 118
Orta 1 1,8 56 98,2 57
Y iksek - - 5 100,0 5
Toplam 3 1,6 177 98,4 180
Ki-kare p=1,00

Aragtrmamizin 6nemli hedeflerinden olan NSK nedeniyle opere edilmis

hastalar ile kontrol grubunun kaba motor hareket gelisimi agisindan
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karsilastirilmasinda istatistiki olarak anlamh fark saptanmamistir (p=0,07)

(Tablo 14).

Tablo 14. Kraniyosinostoz Geg¢misi ile Kaba Motor Hareket Gelisim Arasindaki iliski

Kraniosinostoz Yasiyla uyumsuz Yasiyla uyumlu Toplam
n Yuzde (%) n Yuzde (%) n
Var 3 4,1 70 95,9 73
Yok - - 107 100,0 107
Toplam 3 1,6 177 98,4 180
Ki-kare p=0,07

4.5.2 Kaba Motor Hareket Gelisiminin Olas1 Bazi1 Faktorler ile

Tliskisinin Degerlendirilmesi

Cok degiskenli analiz i¢in olusturulan model Hosmer-Lemeshow test
sonucu (p=0,84) oldugundan gegerli bir modeldir. Nagelkerke R?=0,18, modelin

toplam ayiriciligi %91,1°dir.

Tablo 15. Kaba Motor Hareket Gelisim Lojistik Regresyon Analizi Verileri

OR (%095 Giiven Arahg)) p
Cinsiyet (Ref: Erkek)

Kadmn 1,57 (0,13-19,30) 0,73
Yas 3,54 (0,64-19,67) 0,15
Meslek (Ref: issiz)

Beyaz Yaka-Mavi Yaka 1,93 (0,11-34,07) 0,65
Gelir dizeyi (Ref: Orta-YUksek)

Diisiik 1,20 (0,07-20,41) 0,90

OR: Odds Ratio = Tahmini Roélatif Risk
Ref: Referans
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Cinsiyet, yas, meslek ve gelir diizeyi, kaba hareket gelisimi {izerinde
istatistiksel olarak anlamli bir etkiye sahip degildir (p>0,05) (Tablo 15). NSK
nedeniyle opere edilen hastalarda kaba hareket gelisimi, kontrol grubunda yasiyla
uyumsuz olgu olmadig1 i¢cin ¢ok degiskenli olarak lojistik regresyon yontemiyle
karsilastirilamamistir. Fakat ¢apraz tablolarla 6nceden bahsedilen Ki-kare testi
kullanilarak karsilastirilmis ve anlamli istatistiksel fark bulunmamistir (p>0,05). Bu
nedenle NSK nedeniyle opere edilen hastalarda kaba motor hareket gelisim geriligi

saptanmamistir.

4.6 Ince Motor Hareket Gelisim Degerlendirmesi

4.6.1 ince Motor Hareket Gelisimin Capraz Tablolarla

Degerlendirilmesi

Arastirmaya dahil edilen erkek ¢ocuklarin %11,6’sinin (n=10), kiz
cocuklarm 9%9,6’sinm (n=9) ince motor hareket gelisimi yasiyla uyumsuzdur.
Cinsiyet ile ince motor hareket gelisim arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iligki

yoktur (p=0,65) (Tablo 16).

Tablo 16. Cinsiyet ile Ince Motor Hareket Gelisim Arasindaki liski

Cinsiyet Yasiyla uyumsuz Yasiyla uyumlu Toplam
n YUzde (%) n YUzde (%) n
Erkek 10 11,6 76 88,4 86
Kiz 9 9,6 85 90,4 94
Toplam 19 10,5 161 89,5 180
Ki-kare p=0,65
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Ebeveynler meslek gruplarina gore smiflandirildiginda, ¢ocuklarin ince
motor hareket gelisimi ile meslek gruplar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli fark

saptanmamistir (p=0,82) (Tablo 17).

Tablo 17. Meslek ile ince Motor Hareket Gelisim Arasindaki iliski

Meslek Yasiyla uyumsuz Yasiyla uyumlu Toplam
n Yuzde (%) n Yuzde (%) n
[ssiz 4 12,1 29 87,9 33
Mavi yaka 8 91 80 90,9 88
Beyaz yaka 7 11,9 52 88,1 59
Toplam 19 10,5 161 89,5 180
Ki-kare p=0,82

Ebeveynler egitim durumlarina gore smiflandirildiginda, ¢ocuklarin ince
motor hareket gelisimi ile egitim durumlar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli fark

saptanmamustir (p=0,96) (Tablo 18).

Tablo 18. Egitim Durumu ile ince Hareket Gelisim Arasindaki iliski

Egitim Yasiyla uyumsuz Yasiyla uyumlu Toplam

Durumu n YUzde (%) n Yzde (%) n
[Ikokul 1 11,1 8 89,8 9
Ortaokul 3 8,8 31 91,2 34
Lise 7 10,0 63 90,0 70
Universite 8 11,9 59 88,1 67
Toplam 19 10,5 161 89,5 180

Ki-kare p=0,96

Ebeveynler gelir diizeylerine gore smiflandirildiginda, cocuklarm ince
motor hareket gelisimi ile gelir diizeyi arasinda istatistiksel olarak anlamli fark

saptanmamustir (p=1,00) (Tablo 19).
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Tablo 19. Gelir Diizeyi ile ince Motor Hareket Gelisim Arasindaki iliski

Gelir Yasiyla uyumsuz Yasiyla uyumlu Toplam
Duzeyi n Y uizde (%) n Y uizde (%) n
Diisiik 13 11,0 105 89,0 118
Orta 6 10,5 51 89,5 57
Y iksek - - 5 100,0 5
Toplam 19 10,5 61 89,5 180
Ki-kare p=1,00

Arastirmamizin 6nemli hedeflerinden olan NSK nedeniyle opere edilmis
hastalar ile kontrol grubunun ince motor hareket gelisimi agisindan
karsilastirilmasinda istatistiksel olarak anlamh fark saptanmstir (p=0,05) (Tablo

20).

Tablo 20. Kraniyosinostoz Ge¢misi ile ince Motor Hareket Gelisim Arasindaki iliski

Kraniyosinostoz Yasiyla uyumsuz Yasiyla uyumlu Toplam
n YUzde (%) n YUzde (%) n
Var 12 16,4 61 83,6 73
Yok 7 6,5 100 93,5 107
Toplam 19 10,5 161 89,5 180
Ki-kare p=0,05

4.6.2 ince Hareket Gelisiminin Olas1 Baz1 Faktorler ile Iliskisinin

Degerlendirilmesi

Cok degiskenli analiz igin olusturulan model Hosmer-Lemeshow test
sonucu (p=0,14) oldugundan gecerli bir modeldir. Nagelkerke R?=0,195, modelin

toplam ayiricilig1 %89,4 tiir.
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Tablo 21. ince Motor Hareket Gelisim Lojistik Regresyon Analizi Verileri
OR (%95 Giiven Arahg) p

Cinsiyet (Ref: Erkek)

Kadin 1,32 (0,46-3,77) 0,60
Yas 0,46 (0,29-0,74) 0,001
Egitim (Ref: Lise-Universite)

Tlkokul-Ortaokul 2,30 (0,59-8,98) 0,23
Meslek (Ref: Issiz)

Beyaz Yaka-Mavi Yaka 1,92 (0,48-7,63) 0,35
Gelir dizeyi (Ref: Diisiik)

Orta-YUksek 1,02 (0,30-3,45) 0,97
Kraniyosinostoz Ge¢misi (Ref: Yok)

Var 4,79 (1,58-14,47) 0,005

OR: Odds Ratio = Tahmini Rolatif Risk
Ref: Referans

Cinsiyet, egitim durumu, meslek ve gelir diizeyi, ince hareket gelisimi
iizerinde istatistiksel olarak anlamli bir etki yaratmamaktadir (p>0,05). Ana
hedeflerden olan, NSK nedeniyle opere edilen hastalarin ince hareket motor
gelisimleri incelendiginde, etki edebilecek diger faktorler de analize katilarak
(sosyal statii, cinsiyet) detayli degerlendirilmek amaciyla lojistik regresyon analizi
yapilmistir. Cocuklarda ince hareket gelisim geriligi, NSK nedeniyle opere edilen
hastalarda, kontrol grubuna gore 4,79 (%95 Guven Araligi=1,58-14,47) kat
risklidir. Ince hareket gelisimi ile kraniyosinostoz gecmisi arasinda istatistiksel

olarak anlamh bir iliski vardir (p=0,005) (Tablo 21).
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4.7 Dil Bilissel Gelisimin Degerlendirmesi

4.7.1 Dil Bilissel Gelisimin Capraz Tablolarla Degerlendirilmesi

Aragtirmaya dahil edilen erkek cocuklarin %4,7’si (n=4), kiz ¢ocuklarin
%12,8’1 (n=12) dil bilissel gelisimi yastyla uyumsuzdur. Cinsiyet ile dil biligsel

gelisim arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iliski yoktur (p=0,07) (Tablo 22).

Tablo 22. Cinsiyet ile Dil Biligsel Gelisim Arasindaki iliski

Cinsiyet Yasiyla uyumsuz Yasiyla uyumlu Toplam
n YUzde (%) n Ylzde (%) n
Erkek 4 4,7 82 95,3 86
Kiz 12 12,8 82 97,2 94
Toplam 16 8,8 164 91,2 180
Ki-kare p=0,07

Ebeveynler meslek gruplarna goére smiflandirildiginda, ¢ocuklarm dil
biligsel gelisimi ile meslek gruplar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli fark

saptanmamustir (p=0,59) (Tablo 23).

Tablo 23. Meslek ile Dil Bilissel Gelisim Arasindaki liski

Meslek Yasiyla uyumsuz Yasiyla uyumlu Toplam
n YUzde (%) n YUzde (%) n
[ssiz 2 6,1 31 83,9 33
Mavi yaka 7 8,0 81 92,0 88
Beyaz yaka 7 11,9 52 88,1 59
Toplam 16 8,8 164 91,2 180
Ki-kare p=0,59
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Ebeveynler egitim durumlarina gore smiflandirildiginda, ¢ocuklarin dil
biligsel gelisimi ile egitim durumlari arasinda istatistiksel olarak anlamli fark

saptanmamustir (p=0,98) (Tablo 24).

Tablo 24. Egitim Durumu ile Dil Bilissel Gelisim Arasindaki iliski

Egitim Yasiyla uyumsuz Yasiyla uyumlu Toplam

Durumu n Yuzde (%) n Yuzde (%) n
[Ikokul 1 111 8 89,8 9
Ortaokul 3 8,8 31 91,2 34
Lise 6 8,6 64 91,4 70
Universite 6 9,0 61 91,0 67
Toplam 16 8,8 164 91,2 180

Ki-kare p=0,98

Ebeveynler gelir diizeylerine gore simiflandirildiginda, g¢ocuklarin dil
biligsel gelisimi ile gelir diizeyi arasinda istatistiksel olarak anlamli fark

saptanmamustir (p=0,26) (Tablo 25).

Tablo 25. Gelir Diizeyi ile Dil Bilissel Gelisim Arasindaki Tliski

Gelir Yasiyla uyumsuz Yasiyla uyumlu Toplam
Duzeyi n YUzde (%) n Ylzde (%) n
Diistik 8 6,8 110 93,2 118
Orta 8 14,0 49 86,0 57
Y iksek - - 5 100,0 5
Toplam 16 8,8 164 91,2 180
Ki-kare p=0,26

Aragtrmamizin onemli hedeflerinden olan NSK nedeniyle opere edilmis
hastalar ile kontrol grubunun dil biligsel gelisimi agisindan karsilastirilmasinda

istatistiksel olarak anlamh fark saptanmstir (p=0,05) (Tablo 26).
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Tablo 26. Kraniyosinostoz Gegmisi ile Dil Biligsel Gelisim Arasindaki iliski

Kraniyosinostoz Yasiyla uyumsuz Yasiyla uyumlu Toplam
n Y uizde (%) n Yuizde (%) n
Var 10 13,7 63 86,3 73
Yok 6 5,6 101 94,4 107
Toplam 16 8,8 164 91,2 180
Ki-kare p=0,05

4.7.2 Dil Gelisiminin Olas1 Bazi Faktorler ile iliskisinin

Degerlendirilmesi

Cok degiskenli analiz i¢in olusturulan model Hosmer-Lemeshow test
sonucu (p=0,07) oldugundan gegerli bir modeldir. Nagelkerke R?=0,243, modelin

toplam ayiriciligi %91,1°dir.

Tablo 27. Dil Bilissel Gelisim Lojistik Regresyon Analizi Verileri

OR (%95 Giiven Arahgi) p
Cinsiyet (Ref: Kadin)

Erkek 3,34 (0,90-12,35) 0,07
Yas 0,44 (0,26-0,76) 0,003
Egitim (Ref: Lise-Universite)

Ilkokul-Ortaokul 1,25 (0,30-5,23) 0,76
Meslek (Ref: issiz)

Beyaz Yaka-Mavi Yaka 1,24 (0,21-7,15) 0,81
Gelir dizeyi (Ref: Orta-YUksek)

Diisiik 2,40 (0,65-8,92) 0,19
Kraniosinositoz Gecmisi (Ref: Yok)

Var 5,75 (1,60-20,68) 0,007

OR: Odds Ratio = Tahmini Rélatif Risk
Ref: Referans

Cinsiyet, egitim durumu, meslek ve gelir diizeyi ile dil biligsel gelisimi
arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iliski bulunmamaktadir (p>0,05). Daha 6nce
bahsedilen c¢apraz tablolardaki Ki-Kare testinde NSK nedeniyle opere edilen
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hastalar ve kontrol grubunda dil biligsel gelisimi a¢isindan istatistiksel anlamli fark
saptanmis ve lojistik regresyon analizi yapildigi zaman da benzer sonuglar
alimmustir. Yapilan analiz sonucunda kraniyosinostoz ge¢misi olan hastalarda, dil
biligsel gelisim geriligi, kraniyosinostoz ge¢misi olmayanlara gore 5,75 (%95
Giliven Araligi=1,60-20,68) kat risklidir. Cocuklarm dil biligsel gelisimiyle
kraniyosinostoz ge¢misi arasinda istatistiksel olarak ylksek duzeyde anlamh bir

iliski bulunmaktadir (p=0,007) (Tablo 27).

4.8 Kraniyosinostoz Tipleri Arasinda Gelisim Farkhliklarinin

Degerlendirmesi

Calismada farkl siitiir kraniyosinostozlar1 ile gelisim geriligi acisindan

herhangi bir fark olup olmadigi da degerlendirilmeye ¢alisilmistir.

1

0

Trigonosefali Skafosefali Brakisefali Plagiosefali
KRANIYOSINOSTOZ TIiPLERI

Yasiyla uyumlu ™ Yasiyla Uyumsuz

Grafik 2. Kraniyosinostoz Tiplerine gore Kisisel Sosyal Gelisim Degerlendirmesi
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Kisisel sosyal gelisim yoniinden uyumluluk verileri Grafik 2’de verilmistir.
Vaka grubundaki olgular kraniyosinostoz tiplerine gore smiflandirildiklarinda,
kisisel sosyal gelisim agisindan aralarinda istatistiksel anlamh fark

saptanmamustir (p=0,17).

2

. — 0 0

Trigonosefali Skafosefali Brakisefali Plagiosefali
KRANIYOSINOSTOZ TiPLERI

Yasiyla uyumlu ® Yagiyla Uyumsuz

Grafik 3. Kraniyosinostoz Tiplerine gore Kaba Motor Hareket Gelisim Degerlendirmesi

Kaba motor hareket gelisim yOniinden uyumluluk verileri Grafik 3’te
verilmistir.Vaka  grubundaki  olgular  kraniyosinostoz  tiplerine  gore
siniflandirildiklarinda, kaba motor hareket gelisim agisindan aralarinda istatistiksel

anlamh fark saptanmamstir (p=0,84).
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Trigonosefali Skafosefali Brakisefali Plagiosefali
KRANIYOSINOSTOZ TIiPLERI

Yasiyla uyumlu = Yagiyla Uyumsuz

Grafik 4. Kraniyosinostoz Tiplerine gére ince Motor Hareket Gelisim Degerlendirmesi

Ince motor hareket gelisim yoniinden uyumluluk verileri Grafik 4’te
verilmistir.  Vaka grubundaki olgular kraniyosinostoz tiplerine  gore
siniflandirildiklarinda, ince motor hareket gelisim agisindan aralarinda istatistiksel

anlamh fark saptanmamstir (p=0,13).
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Trigonosefali Skafosefali Brakisefali Plagiosefali
KRANIYOSINOSTOZ TIiPLERI

Yasiyla uyumlu = Yagiyla Uyumsuz

Grafik 5. Kraniyosinostoz Tiplerine gore Dil Bilissel Gelisim Degerlendirmesi

Dil biligsel gelisim yoniinden uyumluluk verileri Grafik 5°te verilmistir.
Vaka grubundaki olgular kraniyosinostoz tiplerine gore smiflandirildiklarinda, dil

biligsel gelisim agisindan aralarinda istatistiksel anlamh fark saptanmamstir

(p=0,14).
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5. TARTISMA

Gazi Universitesi T1p Fakiiltesi Beyin ve Sinir Cerrahisi Anabilim Dalr’nda
yapilan, NSK nedeniyle daha 6nceden opere edilmis 73 olguluk vaka grubu ve
sosyodemografik olarak eslestirilmis 107 olguluk kontrol grubu olmak iizere, 2-6
yas araliginda toplam 180 olgunun dahil edildigi bu ¢alismada, olgularin
ndrokognitif ve sosyal gelisimleri degerlendirilmistir. Bu degerlendirme “Kisisel
sosyal gelisim”, “Kaba motor hareket gelisim”, “Ince motor hareket gelisim” ve
“Dil biligsel gelisim” olmak tizere dort ayr1 boliimden olugsmaktadir. Vaka grubu ve
kontrol grubu karsilastirilmasi, daha anlamli sonuglar elde edebilme adina yas,
cinsiyet ve ailenin sosyal statli durumu (meslek, egitim durumu, gelir diizeyi) dahil
edilerek yapilmistir. Bu degerlendirme sonucunda kisisel sosyal gelisim ve kaba
motor hareket gelisim alanlarinda iki grup arasinda istatistiksel olarak anlamli fark
saptanmamistir (p>0,05). Ince motor hareket gelisimde iki grup arasinda
istatistiksel olarak anlamli fark saptanmistr ve NSK nedeniyle opere edilen
hastalarda ileri donemde ince motor hareket gelisim geriligi riski 4,79 kat yiliksek
olarak tespit edilmistir (p=0,005). Son olarak dil bilissel gelisimde iki grup arasinda
istatistiksel olarak anlamli fark saptanmistir ve NSK nedeniyle opere edilen
hastalarda ileri donemde dil biligsel gelisim geriligi riski 5,75 kat yiiksek olarak

tespit edilmistir (p=0,007).

Sendromik kraniyosinostozlarda mental, noérokognitif ve davramgsal
gelisim problemlerinin ¢ok yaygin bir sekilde goriildiigii bilinmektedir. Bu nedenle

bu hastalara yonelik olarak tedavi sekilleri uzun siiredir arastirilmig ve gegmisten
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giiniimiize gelistirilerek uygulanmistir. Fakat NSK’larda bu tarz problemlerin
olmadig1 ve sadece kozmetik bozukluk oldugu diisiincesi eskiden bu tarafa uzun
zamanlar boyunca yayginligini siirdiirmiistiir (2). Bu nedenle bu hastalarda tedavi
geciktirilmis ve hastalarin bu siirecte izlemleri cogu zaman aksatilmustir. Ik olarak
1960’11 yillarda kraniyosinostoz serileri {izerine biiylik ¢aligmalar yapilmaya
baslanmis ve hastalarda major fonksiyonel bozukluklarin nadir olarak goriildiigii
tespit edilmistir (57-59). Fakat detayli incelendiginde bu c¢aligmalarda zeka
kavrammin on planda tutuldugu goriilmiis ve mental retardasyon arastirilmasina
agirhik verildigi saptanmistir. Zeka gelisimi, beyin gelisiminin bir parcasi olmakla
birlikte diger tiim gelisim siireci detayli incelendiginde yetersiz kalmaktadir. Ote
yandan beyin gelisimi ve biiyiimesinde, 6n planda intrakraniyal hipertansiyonun
belirleyici oldugu vurgulanarak NSK olgularinda intrakraniyal hipertansiyonun
goriilmedigi ve bu nedenle de bu hastalarda fonksiyonel bozuklugun olmadigi iddia
edilirken, 1980’1 yillarda yapilan ¢alismalarda NSK’larda da intrakraniyal basing
artis1 oldugu saptanmis ve bu teori bertaraf edilmistir (39,60-62). Bu zamandan
sonra hastalarda sadece kozmetik deformite mevcut olsa dahi, olas1 fonksiyonel ve
gorme problemleri de hesaba katilarak NSK’larda da erken tedavinin onemi
vurgulanmustir (62). Daha sonrasinda artan tecriibeler ile birlikte, opere edilen NSK
hastalarinda ¢aligmalar yapilmaya devam edilmis ve cerrahi tedavi alan hastalarda
intrakraniyal basmcm normale dondiiriildiigii ve bu nedenle bu hastalarda ileri
zamanlarda mental ve nérokognitif gelisim geriligi saptanmadigi ileri siiriilmiistiir
(41,42,63,64). Tam aksine diger bazi ¢alismalarda ise optimal tedavi alsa dahi ileri

donemde hastalarda gelisim geriligi saptanmistir (2,43,65). Cerrahi tedavisi
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yapilmig ve intrakraniyal basinct normal diizeye indirilen hastalarda, ileri donemde
beyin gelisiminin neden etkilendigi sorusu iizerine yapilan bir ¢alismada, asil
sorunun anormal korteks ve subkorteks yapisi oldugu, bu durumun intrakraniyal
basingtan bagimsiz olarak kraniyosinostoz hastalarinda mevcut oldugu sonucuna
varilmistir. Bu ¢alismada ti¢ boyutlu MRG tetkiki kullanilarak SSS (Santral Sinir
Sistemi) topografik morfolojisi ¢ikaridlmis ve normal popiilasyonla
karsilastirildiginda kraniyosinostoz hastalarinda beyin yapisinda anormallik
saptanmustir (66). Buradan yola g¢ikilarak, kraniyosinostoz hastalarinda uygun
sartlarda ve optimal zamanda tedavi yapilarak intrakraniyal basimcin normale
dondiiriilmesi ¢ok 6nemli bir hedef olmakla beraber, tek bagina beyin gelisimini
saglamada yeterli olmadig1 sonucuna varilabilir. Biz de ¢alismamizda bu teoriyi

savunmaktayiz.

Daha 6nceden de belirtildigi gibi zeka gelisimi tek basina beyin gelisimi
hakkinda yetersiz kalmakta ve diger parametrelerin de arastirilmasi gerekmektedir.
Norokognitif gelisim, sosyal gelisim ve davranigsal gelisim konulari beyin
gelisimini degerlendirmede 6nemli parametrelerdir. Bu nedenle cerrahi tedavisi
tamamlanmis hastalarda da anormal beyin gelisimi olabilecegi iddiasi, son
zamanlarda arastrmacilart bu konularda calismalar yapmaya itmistir. Alinan

sonuglar birbirinden olduke¢a farkli ¢ikmakta ve hala belirsizligini korumaktadir.

Belirsizligin nedenlerine bakacak olursak, ilk olarak bu tarz gelisim
tespitlerinde uygulanan test ve yontemlerin, uluslararasi kabul gérmiis ve kisiden
kisiye gore degisim gdstermeyen, belirli normlar iizerine kurulmus ve genelgecer
olmasi gerekliligidir. Sosyal ve davranigsal gelisim tespitlerinde ¢ogu sozel olan
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degerlendirmelerin kolay anlasilabilir olmasi, basit ve miimkiinse kapali uglu
sorular icermesi ve genel popiilasyon ile standardizasyonunun olmasi oldukga
onemlidir. Bu sartlara uymayan 6l¢ekler kullanildiginda farkli ve yanlis sonuglarin
alinmasi1 olasiligi artmaktadr. Bu c¢alismada kullanilan gelisim 6lgegi, daha
onceden de bahsedildigi {izere, uluslararas1 kabul gormiis, normal
popiilasyonlardan elde edilen genis veriler kullanilarak standardize edilen ve tum
dinyada kiigiik ¢ocuklarda gelisim degerlendirmesinde en sik olarak kullanilan

Bayley-I1I Bebek ve Cocuk Gelisim Olcegi’nden uyarlanarak olusturulmustur.

Ikinci olarak, ¢ocuklardaki gelisime direk ve major etkisi yadsmamaz bir
gercek ailenin sosyal stati durumudur. Ailenin meslek, egitim durumu ve gelir
diizeyi ile ¢ocuk gelisimi arasinda anlamli iligki saptanmis olup, 6zellikle egitim
durumunun ¢ocukta dil gelisiminde ¢ok 6nemli yer kapladigi bilinmektedir. Egitim
durumu yiikseldikge, aile arasinda konusulan kelime evreni ve dil kalitesi 6nemli
oranda artmaktadir. Ayni sekilde sosyal gelisimde, ¢ocugun yaptig1 aktiviteler,
egzersizler ve diger bir¢ok etkilesim ailenin sosyal statiisii ile dogrudan ilgilidir. Bu
nedenlerden dolay1 sosyodemografik 6zelliklerin bakilmadig1 ve dahil edilmedigi
calismalarda yine yanlis sonucglar ¢ikma ihtimali yiiksektir. Bu calismada sosyal
statii olarak meslek, egitim durumu ve gelir diizeyi olmak iizere {i¢ boliimiin detayl
bilgileri toplanmistir. Ayni sekilde vaka grubu ve kontrol grubu arasinda
sosyodemografik 6zellikler olarak eslestirilmis kontrol grubu secilmis Ve
karsilagtirmalarda bu faktorlerin de kullanildig: detayli degerlendirmeler yapilarak
optimal sonuglar elde edilmeye ¢alisilmistir. iki grup arasmda kraniyosinostoz

varligmimn gelisimlere etkisinin incelendigi, meslek, egitim durumu ve gelir diizeyi
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durumlarmin dahil edildigi ¢ok faktorlii analizlerde sonuca etki etmedikleri
gorilmistir (p>0,05). Ayrica ¢alismamizda, kendi iclerinde gelisimlere etkileri
ayr1 ayr1 incelendiginde sosyal statiiniin anlamli etki yaratmadigi saptanmigtir

(p>0,05).

Belirsizligin nedenlerden bir digeri ise hastalarin optimal zamanl tedavi
alip almadigidir. Beyin gelisiminin en yogun oldugu zaman dilimi yasamin ilk
yillar1 oldugundan dolay1 tedavinin bu zaman diliminde yapilmis olmas1 6nem arz
etmektedir. Beyin gelisimini etkileyen intrakraniyal basing yiiksekligine uygun
zamanda miidahale edilmedigi takdirde beyin gelisiminin 6nemli derecede
etkilenecegi bilinmektedir (2). Sonu¢ olarak, bu durum sonucunda hatali degerler
elde edilebilecektir. Bu ¢alismadaki vaka grubundaki olgularin %90°1 yasamin ilk
yil1 i¢erisinde, geri kalani ise yasamin ikinci yili igerisinde (maksimum:20,07 ay)

cerrahi tedavilerini almislardir.

1993’te Virtanen ve arkadaslarinin yaptigi ¢alismaya gore opere edilen
skafosefali hastalarinda uzun donemde motor gelisim geriligi saptanmamustir (10).
Fakat sonrasinda yapilan ¢ogu ¢aliymada tam ters sonuclar elde edilmistir. Buna
gore Chieffo ve arkadaslarmin yaptigi caligmada tek siitiir kraniyosinostozu
nedeniyle erken tedavi edilen hastalar arastrilmis ve uzun donem izlemlerinde
motor gelisim geriligi saptanmig (67), benzer sekilde Da Costa ve arkadaslarmin
yaptig1 calismada da, tedavi edilmis ve edilmemis NSK hastalar1 normal
popiilasyonla karsilastirilmis ve tedavi olup olmamasi fark etmeksizin motor
fonksiyonlarda gerileme tespit edilmistir (68). En son bu konuda Osborn ve
arkadaglarmnin hazirladig: trigonosefali hastalarinin olusturuldugu genis serilerden

55



olusan bir meta analizde, opere edilmeyen hastalarda daha ¢ok olmak iizere, opere
edilen hastalarda da normal popiilasyona kiyasla motor fonksiyon bozuklugu daha
yiiksek olarak bulunmustur (69). Bizim ¢alismamizda ise motor fonksiyon kaba ve
ince motor gelisim olarak iki boliimde ayr1 ayri olarak incelenmis ve kaba motor
gelisim geriligi saptanmamistir (p>0,05). Diger bir taraftan ince motor gelisim
geriligi ise NSK nedeniyle opere edilen hastalarda 4,79 kat riskli tespit edilmistir
(p=0,005). Bu tespitte sosyodemografik 6zelliklerin herhangi bir etkisi yoktur
(p>0,05). Bu sonu¢ son zamanlarda diger yapilan birgok c¢alismayla korele olup,
literatlrle uyumludur. Yapilan Ol¢ekte vaka grubundaki c¢ocuklarin hangi
hareketleri daha ¢ok oranda yapamadigi da belirlenmistir. Bunlar, yapilamama
orani siklik sirasina gore, “¢cOp adam resmi ¢izmek”, “makasla diiz bir sekilde

kesme yapmak”, “licgen ¢izmek™ ve “kare ¢izmek™ olarak tespit edilmistir.

Kisisel sosyal gelisim incelemesine bakildiginda, literatiirde hakkinda az
sayida yapilan ¢alisma mevcuttur. Kapp-Simon ve arkadaslarimin 232 tek siitiir
kraniyosinostozu ve 235 kontrol grubu ile yaptiklar1 ¢calismada, ortalama 30 aylik
cocuklarda iki grup arasinda belirgin fark saptanmamustir (70). Aymi sekilde
Villagomez ve arkadaslarinin yaptig1 bir diger calismada ise 3-5 yaslar1 aras1 31
NSK hastast ve 31 sagliklida benzer sonuglar alinmustir(71). Speltz ve
arkadaglarinin yaptig1 bir caligmada ise 179 NSK tanili ve 183 saglikli ilkokul
cagindaki cocukta davranigsal problemler agisindan kiigiik bir fark bulunsa da,
limitli klinik 6neme sahip oldugu soylenmistir (5). Bizim ¢alismamizda da NSK

nedeniyle opere edilen hastalar ile saglam ¢ocuklar arasinda kisisel sosyal gelisim
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acisindan fark bulunmamustir (p>0,05) ve literatiri destekler niteliktedir.

Sosyodemografik 6zelliklerin herhangi bir etkisi saptanmamuistir (p>0,05).

Dil bilissel gelisimi su ana kadar yapilan ¢ogu ¢alismada, NSK 6ykisi olan
hastalarda bir gelisim geriligi olarak saptanmstir. Bircok ¢aligma bu tezi destekler
niteliktedir. Ilk olarak 1993 yilinda yapilan bir cahismada uygun zamanli opere
edilmis 18 skafosefali hastasi uzun dénem takip edilmis ve bu takip sonunda dil
gelisiminde anlamli derecede gerilik tespit edilmistir (10). Bu ¢alisma sonrasinda
dil gelisimi kraniyosinostoz hastalarinda takip edilmeye baslanmis ve bu konuda
diger calismalara 151k tutmustur. Naran ve arkadaslarmin yaptigi bir caligmada 101
NSK hastasinin %56,4’tinde dil gelisim geriligi ya da konusma bozuklugu
saptanmig ve normal popiilasyona gore 2-5 kat daha fazla mevcut oldugu
soylenmistir (72). Yine Kapp-Simon ve arkadaslarinin yaptig1 bir ¢alismada hem
dil problemleri hem de Ogrenme zorluklari tespit edilmistir (73). Speltz ve
arkadaglari, dil biligsel gelisim geriliginin tek siitiir kraniyosinostozlarinda 3-5 kat
daha yiiksek oldugunu ileri stirmiislerdir (74). Bizim ¢alismamizda ise NSK tanili
hastalarda dil bilissel gelisim geriligi riski saglikli gruba oranla 5,75 kat daha fazla
tespit edilmistir (p=0,007) [sosyodemografik 6zelliklerin etkisi yoktur (p>0,05)].
Dil bilissel gelisim konusunda vaka grubundaki ¢ocuklarin daha ¢ok oranda hangi
konularda yetersiz oldugu da saptanmustir. Siklik swrasina gore “bir hikayeyi 30
dakika dinleyebilme”, “ve, ile, gibi vb. baglaclar1 kullanabilme”, “bir nesnenin ne
ise yaradigimm agiklayabilme” ve “biiyiik-kiiglik, kalin-ince, sisman-zayif gibi

zitliklar1 bilme” konularinda, diger gelisim kriterlerine oranla daha fazla problem
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yasandig1 tespit edilmistir. Ayrica sdzciik dagarcigr olarak da kontrol grubu ile

karsilastirildiginda belirgin azalma saptanmaistir.

Kraniyosinostoz tipleri arasinda gelisim geriligi agisindan bir farklilik olup
olmadig1 da uzun yillar tartigma konusu olmustur. Becker ve arkadaslarinin yaptigi
bir ¢alismada kraniyosinostoz tipleri arasinda nérokognitif gelisim, konusma ve
davranis gelisimi ag¢isindan anlamhi  fark saptanmazken, sagittal siitiir
kraniyosinostozu anormalligin en az oldugu tip olarak bulunmustur. Fakat bu fark
klinik olarak anlamli bulunmamistir (p=0,056) (2). Bu ¢alisma disinda bu konu
iizerinde veriler igeren baska ¢alisma bulunmamaktadir. Bizim ¢alismamizda, NSK
tipleri arasinda gelisimler agisindan bakildiginda anlamli fark yoktur (p>0,05).
Fakat bu konuda tipler degerlendirilirken az sayida olgu olmasi karsilastirmanin
anlamlilig1 agisindan yetersiz kalabilmektedir. Bu nedenle bu konuda daha fazla

olgu iceren ¢aligmalara ihtiyag¢ vardir.

Ozet olarak bu ¢alismada NSK nedeniyle optimal tedavisi tamamlanmis
cocuklarda kisisel sosyal gelisim ve kaba motor hareket gelisim alanlarda bir
bozukluk saptanmazken, ince motor hareket gelisim ve dil bilissel gelisiminde

anlamli gerilik saptanmaistir.

Calisgmanin zayif yonlerinden bahsedecek olursak, oncelikle gelisim
degerlendirmesinde aile yaninda direk olarak cocuga da gelisim dlgegi yiiz ylize
sekilde uygulanmalidir. Biz ¢alismamizda pandemi kosullar1 nedeniyle hastalara
gelisim Olcegini maalesef direk olarak uygulayamadik. Bunun yerine dlcek aileye

uygulanmigtir. Diger bir taraftan olgu sayimizin daha fazla olmasi, hem istatistiksel
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degerlerin daha anlamli olmasini, hem de daha fazla veri elde edilmesini
saglayacagindan mutlaka bu konuda daha genis popiilasyonlu ¢aligmalara ihtiyag
vardir. Bir bagka konu ise ¢aligmaya optimal zamanli tedavi edilmis hasta ve
saglikli kontrol grubu yaninda, tedavi edilmemis hasta grubu da katilmasi, elde
edilecek verilere 6nemli 6lgude katk: saglamakla beraber giiniimiizde bu hastalari

tedavisiz izlemek etik olarak ¢ok yanlis bir tutum olacaktir.

NSK hastalig1 yillar boyu sadece kafatasi sekil deformitesi olarak kabul
edilirken, artik glinlimiizde rutin olarak erken tedavi edilmesine ragmen ¢ocuklarda
gelisim geriligi olabilecegi goriilmektedir. Bu nedenle bu hastalarin opere
edildikten sonra irtibatin kesilmemesi ve beyin gelisiminin takip edilmesi 6nem arz
etmektedir. Ailelerin de beyin gelisiminde hasta-hekim iligkisinde uyumlu olmalar1
ve gerekli konularda egitilerek cocugun gelisimine ek katki saglamalar1 olmazsa
olmaz niteliktedir. Bu nedenle aileye bu konuda farkindalik kazandirmak, cerrahi
tedavi sonrasi yapilabilecek ilk adimlardan biridir. Takipler sirasinda
saptanabilecek bir gelisim geriligi durumunda, erken midahale ve tedaviyle,
cocugun gelisimi normale dondurilebilir ve ge¢ kalindiginda yasanacak
zorluklardan hasta korunabilmektedir. Bu konuda multidisipliner yaklasimin ayr1
bir dnemi mevcuttur. Branslarin birlikte hareket ederek gerek fiziksel, gerek

psikolojik destekler ile beyin gelisiminin hizlandirilmasi saglanabilmektedir.

Kraniyosinostoz hastalarinda beyin gelisimi, hala iizerinde ortak bir kani
mevcut olmayan ve belirsizligini koruyan alanlardan biridir. Bu nedenle bu konuda

yiiksek serilerden olusan ve multidisipliner katilim iceren c¢aligmalara ihtiyag
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vardir. Biz ¢alismamizda, NSK nedeniyle opere edilen hastalarin uzun dénem

gelisimlerini inceledik ve literatiire bu konuda kaynak saglamaya calistik.
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6.SONUC

Kraniyosinostoz, kafatasindaki siitiirlerin erken fiizyonu ile olusan
konjenital bir anomalidir. Olusturdugu sekil bozuklugu ile kozmetik deformiteye
yol agarken, olusturdugu basing ve diger heniiz belirlenemeyen bazi etmenlerle de,
beyinde anormal topografik organizasyonel yapilar olusumuna neden olmakta ve
normal gelisim siirecini aksatmaktadir. Tim bu nedenlerle erken tedavi edilerek
hem kozmetik deformite diizeltilmeli, hem de intrakraniyal basing artisi

onlenmelidir.

Optimal tedavi sonras1t NSK hastalarinda gelisim geriligi mevcudiyeti, bu
konuda yapilan az sayida ¢alisma nedeniyle hala tartismali konular igerisindedir.
Fakat son yillarda yapilan ¢alismalar, gelisim geriligi olabilecegini ileri
stirmektedir. Bu ¢alismada, beyin gelisiminin Onemli parametrelerinden
norokognitif gelisim ve sosyal gelisim alanlarinda, klinigimizde cerrahi tedavisi
yapilan 73 kiiglik cocuk hasta grubu ile, sosyodemografik olarak benzer 107 saglikli
cocuk grubu kiyaslanarak, bu hastalarda gelisim geriligi olup olmadig:
arastirilmistir. Bunun sonucunda hastalarda kisisel sosyal gelisim ve kaba motor
hareket gelisim geriligi saptanmazken, ince motor hareket gelisim ve dil biligsel

gelisim geriligi saptanmustir.

Sonug olarak NSK, sadece kozmetik deformiteden ibaret olmayip, erken ve
uygun olarak tedavi edilse dahi, ileri zamanlarda gelisim problemlerine yol

acabilecegini bu ¢alismada gostermistir. Bu nedenle, bu hastalarin klinik takibi
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birakilmadan multidisipliner bir sekilde gelisimlerinin takip edilmesi gerektigi ve
olas1 bir anormallik halinde erken miidahale ve tedavilerle gelisimin saglanmasinin

Onemi savunulmaktadir.
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8.EKLER

8.1 Ek-1 (Olgu Rapor Formu)

Asagidaki sorular cocugunuzun gelisim Ozelliklerini  belirlemek iizere
hazirlanmistir. Sorularin dogru ya da hatali yanit1 yoktur. Sizden ricamiz
cocugunuzun genel Ozelliklerine en uygun yaniti vermenizdir. Bu sayede
¢ocugunuzun yas araliginda herhangi bir gelisimsel basamakta aksama olup
olmadigmi belirleyerek, gelisimsel destek verilmesi planlanmaktadir. Tesekkiir
ederiz.

KISISEL SOSYAL GELIiSiM OLCEGI

1. Cocugunuz uzun siireli géz iliskisi kurabiliyor mu?
Evet Hayir

2. Cocugunuz iizgiin olma, kizgmlik, giilimseme, saskinlik gibi yiiz
ifadelerinin farkina varip, uygun tepki verebilir mi?

Evet Hayir
3. Cocugunuzun ¢igneme ve/veya yutma sorunu var mi?
Evet Hayir

4. Cocugunuz temel selamlagmalar1 “merhaba, hos¢a kal, hos geldiniz, giile
giile” uygun sekilde kullanir mi?

Evet Hayir
5. Cocugunuz artik isteklerini aglamadan anlatabilir mi?
Evet Hayir
6. Cocugunuz ev islerinde size yardime1 olur mu?
Evet Hayir
7. Cocugunuz catal, kasik kullanabilir mi?
Evet Hayir
8. Cocugunuz izin verici oldugunuzda kesilmesi kolay gidalar1 bigagiyla
kesebilir mi?
Evet Hayir
9. Cocugunuz yemek yedikten sonra tabagini kaldirir m?
Evet Hayir
10. Cocugunuz yardimsiz bir sekilde, kurallara uygun olarak yemegini yiyebilir
mi?
Evet Hayir
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11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24,

25.

26.

217.

28.

29.

30.

Cocugunuz pijamasinin altin1 giyebilir mi?

Evet Hayir

Cocugunuz ¢orabini giyebilir mi?

Evet Hayir

Cocugunuz tigortiinii giyebilir mi?

Evet Hayir

Cocugunuz diigme ilikleyebilir mi?

Evet Hayir

Cocugunuz soruldugunda adin1 ve soyadini sdyleyebilir mi?

Evet Hayir

Cocugunuz soruldugunda yasimni sdyleyebilir mi?

Evet Hayir

Cocugunuz aile tiyelerinde birisinin telefon numarasini bilir mi?
Evet Hayir

Cocugunuz ev adresinizi bilir mi?

Evet Hayir

Cocugunuz cinsiyetini bilir mi?

Evet Hayir

Cocugunuz mahremiyet kavramini edindi mi? (Bedenin 6zel bdlgeleri vb.)
Evet Hayir

Cocugunuz tuvalet egitimini edindi mi?

Evet Hayir

Kaka kagirma durumu var mi?

Evet Hayir

Cocugunuzun kabizlik sorunu var mi?

Evet Hayir

Cocugunuz ellerini yikayabilir mi?

Evet Hayir

Cocugunuz dislerini fircalayabilir mi?

Evet Hayir

Cocugunuz tehlikeleri fark edebilir mi? (iitii sicak, yiliksekten atlarsam
diiserim gibi)

Evet Hayir

Cocugunuz kamu alanlarinda yanmizdan giivenli mesafede mi ayrilir?
Evet Hayir

Televizyonunuz giinde kag saat agiktir?

Agik degildir 1saat 2saat 3saat 4saat 4 saatten fazla
Cocugunuz tv karsisinda ne kadar siire gecirir?

Higc gecirmez 1saat 2saat 3saat 4saat 4 saatten fazla
Cocugunuz bilgisayar, tablet basinda ne kadar siire gecirir?
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31.

Hic gecirmez 1saat 2saat 3saat 4saat 4 saatten fazla
Cocugunuz cep telefonu ile ne kadar siire gecirir?
Hic gegirmez 1saat 2saat 3saat 4saat 4 saatten fazla

INCE HAREKET GELIiSiM OLCEGI

1.

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

Cocugunuz hangi elini kullanir?
Sag Sol  Herikiel
Kalemi erigkin gibi tutabilir mi?

Evet Hayir

Kitap sayfasi cevirebilir mi?

Evet Hayir

Sik1 kapanmamis kavanoz kapagini acabilir mi?
Evet Hayir

Daire ¢izebilir mi?

Evet Hayir

Kare cizebilir mi?

Evet Hayir

Ucgen cizebilir mi?

Evet Hayir

Arti ¢izebilir mi?

Evet Hayir

Duz bir cizgi cizebilir mi?

Evet Hayir

Makas1 agip kapatabilir mi?

Evet Hayir

Makasla diiz bir sekilde kesme yapabilir mi?
Evet Hayir

Cop adam resmi ¢izebilir mi?

Evet Hayir

Oniine bir ¢ocuk resmi konuldugunda bes duyusunu ¢izebilir mi?
Evet Hayir

Dokmeden bardagina su koyabilir mi?

Evet Hayir

Kap1 agip kapatabilir mi?

Evet Hayir

Iki kol boyu mesafeden atilan bir topu yakalayabilir mi?
Evet Hayir

Basketbol oynamaya caligir m?

Evet Hayir
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KABA HAREKET GELISiM OLCEGI

1.

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

Dz bir hatta yurayebilir mi?

Evet Hayir

Yardimsiz ¢omelip kalkabilir mi?
Evet Hayir

1 litrelik suyu kaldirabilir mi?

Evet Hayir

5 litrelik suyu kaldirabilir mi?

Evet Hayir

Geri geri yurayebilir mi?

Evet Hayir

Saga sola yanlara dogru ylriyebilir mi?
Evet Hayir

Adimlama seklinde yiirtiyebilir mi?
Evet Hayir

Oldugu yerde ziplayabilir mi?

Evet Hayir

Tek ayak iizerinde durabilir mi? Cevabiniz evetse ortalama ka¢ saniye
durabilir?

Hayir duramaz  3-6 saniye durabilir  6-10 saniye durabilir 10 saniyeden
fazla durabilir

Hizlica kosabilir mi?

Evet Hayir

Dengesini saglama sorunu yasar mi1?

Evet Hayir

Sik sik diiser mi?

Evet Hayir

Bir eriskin gibi seri sekilde, tutunmadan merdiven ¢ikabilir mi?

Evet Hayir

Merdivenin son basamagindan atlayabilir mi?

Evet Hayir

Bisiklet kullanabilir mi?

Evet Hayir

Scooter kullanabilir mi?

Evet Hayir
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DiL BIiLiSSEL GELIiSiM OLCEGI

1.

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

Cocugunuz okudugunuz bir hikayeyi 5 dakika dinleyebilir mi?
Evet Hayir

Cocugunuz okudugunuz bir hikayeyi 15 dakika dinleyebilir mi?
Evet Hayir

Cocugunuz okudugunuz bir hikayeyi 30 dakika dinleyebilir mi?
Evet Hayir

Cocugunuzun konugmasi anlagilir mi?

Evet Hayir
Cocugunuzun herhangi bir konusma bozuklugu var mi?
Evet Hayir

Cocugunuzun ortalama sozciik dagarcigi kactir?
50’denaz  50-100 100-200 200-400 400’den fazla
Cocugunuz ritmik olarak 1’den 10’a kadar sayabilir mi?

Evet Hayir
Cocugunuz renkleri tantyabilir mi?
Evet Hayir

Cocugunuz “biiylik-kiiciik, kalin-ince, sisman-zay1f” gibi zitliklar1 bilir mi?
Evet Hayir
Cocugunuz gece-giindiiz oldugunu bilir mi?

Evet Hayir
Cocugunuz sagini solunu bilir mi?
Evet Hayir

Cocugunuz zamirleri “ben, sen, 0 olarak kullanabilir mi?

Evet Hayir

Cocugunuz “ne, kim, nerede, ne zaman, nasil” gibi sorular sorabilir mi?
Evet Hayir

Cocugunuz cogul eklerini “cocuklar, eldivenler, iki kedi” gibi kullanabilir
mi?

Evet Hayir

Cocugunuz “ve, ile, gibi” gibi baglaclar1 kullanabilir mi?

Evet Hayir

Cocugunuz “top, kedi, perde” gibi sozciikleri tanimlayabilir mi?

Evet Hayir

Cocugunuz bir nesnenin ne ise yaradigini agiklayabilir mi?

Evet Hayir
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8.2 Ek-2 (Bilgilendirilmis Goniillii Olur Formu)

T.C.
. GAZI UNIVERSITESI
KLINIK ARASTIRMALAR ETIK KURULU

GAZI UNIVERSITESINDE
| COCUK HASTALARDA YAPILACAK OLAN
“GIRISIMSEL OLMAYAN KLINIK ARASTIRMAILAR™
iCIN “EBEVEYN" BILGILENDIRILMIS GONTLLT OLUR FORMU ORNEGT

Arzstrma Projesinin Adi: Eraniosinostoz cerrahisi sonras1 uzun donem davrams gelisimlerinin degerlendinlmesi
Sorumlu Aragtmomn Adi:Alp Ozgin BORCEE

Difer Arastmeclann Ad: Vigit AKSOGAN, Eralam GUCUYENER, Azime Sebmem SOYSAL ACAR
Diestekleyici (varsa):

Diegerli anne ve babalar;

Cocngunnzun, kliniFimizde vapimas: planlanan “Eraniesinostoz cerrshizi sonras1 uzum dSnem dswvrsms gelisimlerinin
degerlendirilmesi” isimli bir ¢absmada yer alsbilmesi igin sizden izin istivoruz Cocoguonzun bu gabiymaya davet
edilmesinin nedeni onda kraniosinostoz bastalifmm  porilmas olmasido Bu galisma, arashoma amagh  olamak
yapilmaktadir ve kanlim gomillilik esasina dayalvhir. Qooufummzm ¢ahgmaya katnlmas koousunda karar vermeden dnce
arasorma haklonds sim bilgilendirmek istiyomuz. Cahsma hakkinds tam olarak bilgl sahibi oldokian soora ve sorulanniz
cevaplandiktan soara efer ¢ocufumizun katbmasim isterseniz sizden bu formu imzalsmamz istenecektit. Bu aragtmms
hakkinds cocufumzs da bilgi verecegiz ve ondan da bu ¢ahsmaya kanlmas icin izin alacafz.

Calpmamn amaclan ve dayanag nelerdir, cocngumdan baska kag kisi bu cabsmaya katilacak?

+ FEmniosinostoz hastabfmn erken tams ve uyzun tedavisi somrasmda gelizimsel davramy paterminde normal
popiilasyonla kryazlandizmda nasil bir farkhlik oldufumn anlagilmas: , hastalann ileri donemde yasayabileces
bir takim somunlan anlzyabilme agsimdan dnem arz emmektedir. Biz bu cabsymada cerrahi tedsvi pecirersk
zeligimine aksamadan devam edebilen gocuklann gelisimse] danTamslanm incelemeyi amaglamakiaynz.

+  Buhasmbk gocuklarda gonildis icin arastrma da gocuklar dzerindsn vapilsbilmektedir,

+  Bu galismaya ortalama 200 (ki yiiz) kisi dahil edilacektir.

Cocuzum bu calismaya katlmah m?

Cocuguonrzun bo ¢absmada yer alp almamas tamamen size baghdir. Eger kablmasina izin verirseniz bu yazmb
bilzilendirilmis olur formm imzalanmak ifn size verilecektr. Su ands bu formu imzalasamz bile istediginiz herhangi bir
zamanda gocufumizn ¢abismadan cekebilirziniz, Efer katilmasim istemezseniz veya falymadan symilusamz, doktorumiz
tarafindan gooofumuz ifn en wygun tedavi plam uygulanscakor. Aym jekilde gabsmay yirmaen doktor goonfunuzon
galismaya devam etmesinin yararh olmayacafina karar verebilic ve om galisma disy baraksbilir. Pandemi delayisiyla bu
form size online olarak nlasonlacak ve telefonla sfzel olarak onsyimz almacakhr.

Cocugum bu calismaya kanhrsa onn neler beklivor?

EBun aragtomsa kapsammda geonfunuzz, herhangi bir gingim yapilmayacakor. Cahgma yalmzca, siz ebeveynler tarafindan
online olarak elinize nlaghnlan anket sormilanm doldumlarak yininileceksir.

Calmamn riskleri ve rabatsizhldar nelerdir, cocnzumun girebilecezi olas bir zarar durumunda ne yapilacak?
Cahzmarm=n herhang bir iski bolonmarmektsdr. Cocufunuzn gorebilece 5 herhangi bir zararh durom meveut degldir.
Cocufumun bu caliymada ver almasmin vararlar nelerdir?

Ersmiosinestor cerrahisi sonras: gocuklann gelisimine masil devam ettiFini anlamsk; bize gelacekte yasanabilecek bam
problemleri anlamsk sdma onemli bilgiler sunacakor. Bu konu toplummnmeds belirli bir orands gonilen bu hastahktan
nmzdarip hastalsnn tedavisine 151k tutzcsk ve hastalann daha bilingli sekilde efitilmesini saglayacakir.

Cocugumun bu calzmaya katlmasmn maliveti nedir?
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T.C.
__ GAZI UNIVERSITESI
KLINIK ARASTIRMALAR ETIK KURULU

Cabymaya kanlmakls parazal vik altms girmeyeceksiniz ve size de herhangi bir ddeme yapilmayacaktr.

Cocugumun kizizel bilgileri nasi knllamlacak?

Cabyma doktorunuz gecosunuz ile ilgili kigisel bilgileri, amgimmay: ve istatiksel analizlen yaritmek igin kallanacakor
ancak pernzmmuzan kimlik bilzilen zizli malacakir. Yalmzea pereg halinds, cocugumuz ile ilgili bilgilen etik kurullar va
da resmi makamlar inceleyebilir. Cabsmamn sonunds, sonuglar hakkinda bilzi istemeye hakkimz vardir. Cahiyma sonuglan
tibbi literatiirde yayinlanabilacektir ancak cocnfomnzun kimlis anklammayacakar.

Daha fazla bilzi, yardim ve iletisim icim kime basvarabilirim?

Cahsma ile ilgili bir sommunnz olduiunds va da galisma ile ilgili ek bilgive gereksiniminiz oldufunuzds azagdaki kizi ile
larfen iletizime geciniz.

ADI  : Yigit AESOGAN
GOREVI . Arasnrma Garevlisi Doktor
TELEFON

{Eanhmict pocugnn ebeveyninin bevani)

BOTE e Anabilim dalmds Dwr. ............ tarafindan tibbd bir arasioma yapulacag; belirtilerek bu
aragormes ile ilgili yukandaki bilziler bana sktanlds ve ilgili memi ckudum.

Cocufummn aragonmaya kanlmas: koowsunds zorlayicr bir dewramsls kargilagouy degilim. Efer cocufumun caligmaya
kanlmasim reddedersem bu dummin gocufummm tbbi bakimma ve hekim ile olan iliskime herhangi bir zarar
setirmeyacefini de bilivorum (ahsmanin yimimilmesi srasmds herhans bir nedsn gistermeden gocufumm sraghrmadsn
pekabilinim.

Arsstns igin yapilacak harcamalarla ilgili herhsmzi bir parasal sommlulok alons gimiiyorum Bans ds bir ddems
yapimayacakir.

Ister dogradan, ister dolayl olsumn aragtrms wygnlamssindan kaynsklanan nedenlerle meydans pelebilecek herhangi bir
saglik sompunun ortsva qkmasi halinde her mirld obbi nmdshalenin saflanacaz konuwsunda gerekli pivence vesildi (Bu
tibbi midahalelerle ilzil olarsk da parasal bir vk altma girmevecesin).

Arzstrmna smasmda hir saglk somoma ile karmilasofimnzds; herhangi bir ssame, Dro..o..._(Dokfor dsmi),
eerrmmeeeitelefon we adres) “ten aravabilecefimi biliyorum. (Doktor ismd, telefon ve adres bilgiler mutlaka
balirnimslidir)

Bana yapilsn mim agklamalan aynnnlanyla anlamg tulonmakiayim Bu kesullarla, cecnfunmn soz konusu klintk
arasonmaya kanlmasim gomiltalak igerisinde kabul ediyvonam.

Imzsh bu form kafidimn bir kopyas: bana verilecektir.
Tarih:
Velisinin adi- soyad
Welisinin imzas: Tarih:
Araghncmm sd-soyady, fmvam Alp Ozgin BORCEE, Dogent Doktor
Adres:Gazi Universitesi Tip Fakiltesi Beyin ve Sinir Cerrahisi ABD
Tel:+005336263751
Imza:
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9.0ZET

Amag: Non-sendromik kraniyosinostoz, uzun yillardir kozmetik deformite
olarak kabul ediliyorken, gliniimiizde artik optimal tedavisi yapilsa dahi, beyin
gelisimine negatif etkileri oldugu tartisilmaktadir. Bu ¢alismada non-sendromik
kraniyosinostoz tanist almis ve optimal cerrahi tedavileri yapilmis ¢ocuklarin, yas,
cinsiyet ve sosyal statli olarak benzer saglikli kontrol grubu ile karsilastirilarak,

ndrokognitif ve sosyal gelisim geriligi mevcudiyetini arastirmay1 hedefledik.

Gereg ve Yontem: Gazi Universitesi T1p Fakiiltesi Beyin ve Sinir Cerrahisi
Anabilim Dali’nda daha 6nceden non-sendromik kraniyosinostoz nedeniyle opere
edilen 2-6 yas arasindaki 73 ¢ocuk hasta ve aymi boliim poliklinigine ayaktan
basvuran sosyodemografik olarak es, 107 saglikli ¢cocuk ¢alismaya dahil edilmistir.
Arastirmaya katilan ¢ocuklarmn ebeveynlerine, Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Noroloji Bilim Dali tarafindan, Bayley-III Bebek ve Cocuk Gelisim
Olgegi’nden uyarlanarak olusturulan ve “Kisisel Sosyal Gelisim”, “Kaba Motor
Harket Gelisim”, “Ince Motor Hareket Gelisim” ve “Dil Bilissel Gelisim”

bolimlerini iceren nérokognitif ve sosyal gelisim 6lgegi uygulanmistir.

Bulgular: Non-sendromik kraniyosinostoz nedeniyle optimal cerrahi
tedavileri yapilan hastalarin ileri donem incelemelerinde kisisel sosyal gelisim
geriligi ve kaba motor hareket gelisim geriligi saptanmamistir. Ince motor hareket

gelisim geriligi riski, normal popiilasyona gore 4,79 kat yiiksek, dil biligsel gelisim
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geriligi riski ise normal popiilasyona gore 5,75 kat yiiksek saptanmistir.

Kraniyosinostoz tipi ile iligkili herhangi bir farklilik bulunmamustir.

Sonug: Non-sendromik kraniyosinostoz, her ne kadar uygun zamanli tedavi
edilse dahi, uzun dénemde ¢ocuklarin ndrokognitif ve sosyal gelisimlerinde
problemler yasanabilmektedir. Bu nedenle bu hastalarin cerrahi tedavisi
tamamlandiktan sonra takipten ¢ikarilmamasi, multidisipliner olarak gelisimlerinin
detayli incelenmesi ve olas1 gelisim problemleri tespit edildiginde fiziksel ve
psikolojik tedavi yontemleri ile gelisimlerinin normal araliga c¢ikarilmasi

onerilmektedir.
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10.SUMMARY

Objective: While non-syndromic craniosynostosis has been accepted as a
cosmetic deformity for many years, it is now discussed that it has negative effects
on brain development, even if it is optimally treated. In this study, we aimed to
investigate the presence of neurocognitive and social developmental problems in
children diagnosed with non-syndromic craniosynostosis and who underwent
optimal surgical treatment, by comparing them with a healthy control group of

similar age, gender and social status.

Methods: 73 pediatric patients aged 2-6 years who had previously been
operated for non-syndromic craniosynostosis in Gazi University Faculty of
Medicine, Department of Neurosurgery and sociodemographically matched 107
healthy children who applied to the outpatient clinic of the same department were
included in the study. The neurocognitive and social development scale, which was
adapted from Bayley-Il1 Infant and Child Development Scale by Gazi University
Faculty of Medicine, Department of Pediatric Neurology, was applied to the parents
of the children participating in the study. The scale includes "Social Development”,
"Gross Motor Development”, "Fine Motor Development" and "Language

Development" sections.

Results: Social developmental problems and gross motor developmental
problems were not found in the patients who underwent optimal surgical treatment

for non-syndromic craniosynostosis. The risk of fine motor developmental
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deficiencies were 4.79 times higher than the normal population, and the risk of
language developmental deficiencies were 5.75 times higher than the normal

population. No differences associated with suture site were found.

Conclusions: Although non-syndromic craniosynostosis is treated at the
right time, problems may occur in the neurocognitive and social development of
children in the long term. For this reason, it is recommended that these patients
should be followed up after the surgical treatment is completed, their development
should be examined in detail in a multidisciplinary manner, and their development
should be brought to the normal range with physical and psychological treatment

methods when possible developmental problems are detected.
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